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Tome 104. — N° 1 1961 


REVUE NEUROLOGHQUE 


MEMOIRES ORIGINAUX 


Encéphalite subaigué polioclastique 
Etude anatomo-clinique d’une observation 


par 


Julien MARIE et Gilles LYON * 


L’intérét qui se porte actuellement sur les encéphalites primitives sporadiques, en 
raison de l’apparent accroissement de leur fréquence en Europe Occidentale et des 
problémes que pose leur classification anatomo-clinique, nous incite 4 rapporter une 
observation d’encéphalite subaigué nécrosante, dont les traits les plus remarquables 
sont la stricte limitation des lésions a la substance grise, leur caractére intensément 
nécrosant, leur topographie essentiellement corticale et l’absence d’inclusions intra- 
nucléaires. 


Histoire de la maladie 


Début brutal chez une enfant de trois ans et demi par un état de mal convulsif. 
Par la suite, crises convulsives répétées et coma progressif. Cécité corticale précoce. 
hémiplégie droite terminale. Fiévre modérée. Lymphocytose discréte du liquide 
céphalo-rachidien. Evolution pendant deux mois et demi. 


Catherine Tro... est née le 16-7-1955, aprés un accouchement normal ; aucun incident patholo- 
gique n’a marqué ses premiers mois et son développement psychomoteur a été satisfaisant. A partir 
de l’age d'un an, elle a souffert de fréquentes otites. 

Le 22-10-58, a l’age de 3 ans et 3 mois, elle présente brusquement une série de crises convulsives, 
a début et 4 maximum droit. Elle est adressée le jour méme, dans le coma et en état de convulsions 
subintrantes, a l’hépital de Nantes. Le lendemain, les convulsions ont cessé et le coma s'est dissipé., 
ll n'y a pas de fiévre ; l’examen neurologique est normal. Une ponction lombaire retire un liquide 
céphalo-rachidien clair, contenant 2 lymphocytes et 0,20 g d’albumine. 


* Attaché de Recherche a |'Institut Nationa: d’Hygiéne. 
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3. 8 Section transversale des hémisphéres. Nécrose corticale étendue. Hippocampe et gyrus 


cingulus respectés. 





Fic. 2. — Cortex F1. Coloration : Nissl. Gross. x 190. Nodules gliaux. Neurones intacts. 
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Pendant les 20 jours qui suivent, l'enfant ne fait qu’une bréve série de crises convulsives le 30 oc- 
tobre, mais elle devient somnolente et indifférente. 

Du II au 16 novembre, apparaissent des crises convulsives avec rotation de la téte et des yeux vers 
la droite, spasme tonique des membres en extension, souvent précédé d’une aura terrifiante. Sur un 
tracé E.E.G. datant du 12-11-58 le rythme « est remplacé par des ondes delta bilatérales, avec décharges 
de pointes-ondes fronto-temporales bilatérales. 

Le 18-11-58 l'enfant est admise dans le service du P* Julien Marie. On observe alors plusieurs fois 
par jour des convulsions, tantd6t localisées 4 droite, tantot généralisées, mais 4 prédominance droite. 





Fic. 3. — Cortex FA. Coloration : Nissl. Gross. x 120. Prolifération microgliale et macrogliale 
diffuse. Raréfaction neuronale sévére. 


La température esta 38°6. L’enfant est trés somnolente et répond difficilement aux questions. Elle 
parait aveugle. Par ailleurs, l’examen neurologique est normal. II n’y a pas de signes méningés, pas 
de paralysie, ni de modification du tonus, les réflexes tendineux et cutanés sont normaux, il n’y a pas 
de signes cérébelleux, les paires craniennes sont intactes. Les pupilles sont égales et se contractent a 
la lumieére, l’aspect du fond d’ceil est normal. 

Une ponction lombaire retire un liquide clair, contenant 13 cellules au mm, dont go p. roo de lym- 
phocytes, 0,32 g d’albumine 0,35 g de sucre et 122 mEq de chlore. Sur un nouveau tracé électroencé- 
phalographique, le rythme de base est remplacé par des ondes lentes de trés grande amplitude, pres- 
que continues, généralisées, symétriques, mélées 4 de nombreuses pointes-ondes. L’examen oto-rhino- 
laryngologique se montre normal ainsi que le cliché thoracique. La numération et la formule sanguine 
indiquent 4.400.000 G. R. 12.200 G. B., dont 58 p. 100 polynucléaires, 29 p. 100 lymphocytes, 13 p. 100 
monocytes. 
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Fic. 4. — Cortex pariétal postérieur. Coloration : Hématéine-éosine. Gross. x 40. Nécrose 
a topographie laminaire. 





Fic. 5. — Cortex occipital. Coloration : Hématéine-éosine. Gross. x 165. Nécrose corticale. 


Infiltrat inflammatoire des méninges. 
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Le traitement institué comporte 0,08 g de gardénal, deux comprimés d’épiclase et 4.000.000 d’uni- 
tés de pénicilline en perfusion. 

Une encéphalographie gazeuse révéle une image d’cedéme de l’hémisphére gauche avec engage- 
ment de l’uncus dans le foramen de Pacchioni. Cet aspect radiologique incite a pratiquer une trépano- 
ponction temporale gauche (le 27-11-58) laquelle ne donne aucun résultat. 

Les jours suivants l’enfant sombre dans un coma de plus en plus profond et les crises convulsives 
deviennent pluri-quotidiennes. Le 1-12-58 apparait une hémiplégie droite avec signe de Babinski 
Le 5-12-58, l'état d’encombrement des voies respiratoires supérieures oblige 4 une trachéotomie pour 
lutter contre l’asphyxie. 





Fic. 6. — Cortex occipital. Coloration : Hématéine-éosine. Gross. x 100. Transformation kystique 
du cortex. 


L’enfant meurt le 8-1-59, aprés une maladie de deux mois et demi 


Etude anatomique 


Autopsie viscérale : Dans les poumons on constate quelques bulles sous-pleurales entourées d’une 
petite zone de parenchyme atélectasi¢é. La bronche correspondante est obstruée par un bouchon 
muqueux. Le reste des organes est normal. 


Examen macroscopique du systéme nerveux. 


L’importance des lésions du cortex cérébral est manifeste au premier abord (fig. 1). Dans les régions 
pariéto-occipitales fronto-orbitaires et temporale inférieure droite, le dessin des circonvolutions est 
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effacé et la substance grise a une consistance ramollie et un aspect fripé. Ailleurs, les circonvolutions 
sont aplaties et étalées. La leptoméninge est épaissie au-dessus des régions nécrosées. Les vaisseaux 
et les sinus dure-mériens sont normaux. A la section des hémisphéres, la nécrose, et par endroits la 
cavitation corticale apparaissent nettement. On observe un foyer nécrotique dans le putamen droit. 
La substance blanche sous-corticale est trés ferme au toucher. Le cervelet, le tronc cérébral et la 
moelle sont normaux. 


L’ étude microscopique du systéme nerveux central a été faite sur de grandes coupes vertico-frontales 





Fic. 7. Fic. 8. 
Fic. 7. — Coupe frontale de l’hémisphére droit. Coloration : Loyez. Gross. x 1,6. Atrophie 
du cortex insulaire et operculaire. Paleur discréte de la substance blanche sous-corticale. 
Fic. 8. — Noyau caudé droit. Coloration : Hématéine-éosine. Gross. x 40. Nécrose inflammatoire 
de tout le noyau. 


des hémisphéres et sur de nombreux fragments prélevés sur toute la hauteur du névraxe. Les colora- 
tions suivantes ont été utilisées : hématéine-éosine, Loyez, Nissl, Holzer, Soudan IV, Lendrum et 
Von Kossa. 


Examen histologique du systéme nerveux. 
Les leptoméninges sont envahies par un infiltrat lymphoplasmocytaire dans l’ensemble assez mo- 


déré, mais se condensant parfois en d’épais manchons périvasculaires (fig. 5). Dans les régions pariéto- 
occipitales, on observe une fibrose assez notable. 
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Fic. 9. — Pointe du globe pale. Coloration : Hématéine-éosine. Gross. x 130. Foyer de désintegration 
envahi par les macrophages. 





Fic. 10. — Locus niger. Coloration : Nissl. Gross. x 1.200, Nodule neuronophagique. 
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Le cortex est tout entier le siége d’un processus inflammatoire dont l’intensité varie d’un terri- 
toire a l’autre. Sur de courts segments, notamment au niveau de la premiére circonvolution frontale 
de l’hippocampe et du gyrus cingulus droit, tout se réduit 4 de discrétes périvascularites lympho- 
cytaires et 4 quelques nodules gliaux, sans qu’il y ait d’altération neuronale notable (fig. 2). 

Un degré de plus dans l’intensité des phénoménes inflammatoires s’observe au niveau du gyrus 
cingulus gauche, de la frontale ascendante et des circonvolutions temporales inférieures droites. Aux 
nodules microgliaux, dont certains réalisent une image neuronophagique typique, s’ajoute une proli- 
fération diffuse de cellules en batonnets et de gros astrocytes imbibés. D’assez nombreux nearones 





Fic. 11. Noyau rouge. Coloration : Nissl. Gross. x 1.200. Nodule glial périvasculaire 


ont disparu ou sont en voie de dégénérescence (fig. 3). On voit apparaitre une prolifération vascu- 
laire et, par endroits, un état spongieux. 

Au niveau des circonvolutions pariéto-occipitales, fronto-orbitaires insulaires et du lobe temporal 
droit, les lésions prennent un caractére franchement nécrotique (fig. 4 et 5). Le cortex y est le siége 
d’une prolifération cellulaire remarquablement dense oi se mélent des cellules microgliales poly- 
morphes, des macrophages chargés de graisses soudanophiles, de nombreux astrocytes hypertrophiés 
et des infiltrats lympho-histiocytaires qui diffusent largement au dela des espaces périadventitiels. 
Les cellules neuroganglionnaires ont disparu, surtout dans les couches superficielles ou bien sont ré- 
duites & quelques éléments disséminés, en état de dégénérescence éosinophile ou incrustés de sels 
calcaires. Tantét la nécrose oc cupe toute la hauteur du cortex s’arrétant net a la limite de la subs- 
tance blanche, tantdt elle se localise aux couches moyennes affectant ainsi une topographie laminaire 
assez remarquable (fig. 4). 

En certains points ov les lésions sont manifestement plus anciennes, en particulier au niveau des 
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lobes occipitaux et des circonvolutions pariétales postérieures, la nécrose a abouti 4 un véritable 
évidement cortical, formant une fente linéaire 4 maximum médiocortical. Le parenchyme est réduit 
4 un réticulum glio-conjonctif lache (fig. 6) contenant quelques corps granuleux et surtout de nom- 
breux et gros amas calcaires arrondis ou morulés disséminés sans ordre. Les infiltrats périvasculaires 
sont ici beaucoup plus espacés et contiennent de nombreux plasmocytes. Sur quelques segments, toute 
trace de phénoméne inflammatoire a disparu. Dans le secteur de Sommer on observe des lésions neu- 
ronales de type ischémique, surtout dans le champ HEz2, sans signe inflammatoire notable. 





Fic, 12. Noyaux du Pont. Coloration : Nissl. Gross. x 450. Gros nodule glial. 


Les vaisseaux corticaux sont normaux. Si certains volumineux infiltrats lymphoplasmocytaires 
envahissent et dissocient les parois vasculaires, il n’y a nulle part de thrombose et de nécrose pariétale. 

Malgré une recherche patiente aprés coloration a l’hématéine-éosine et selon la technique de Len- 
drum, aucune inclusion intranucléaire n’a été mise en évidence. 

Les noyaux gris centraux sont atteints de fagon inégale. Dans le noyau caudé (fig. 8) et le putamen, 
les lésions nécrotiques sont aussi intenses qu’au niveau du cortex pariéto-occipital, surtout a droite. 
Un gros foyer de désintégration se voit dans le putamen droit. Dans l'avant-mur et le noyau amygda- 
lien il existe une infiltration micro et macrogliale diffuse, de nombreux nodules neuronophagiques et 
des périvascularites, mais l’atteinte neuronale reste modérée. Les lésions sont plus discrétes dans le 
pallidum et la substance innominée de Reichert, exception faite pour un foyer de nécrose a la pointe de 
deux globe pales (fig. 9). Dans le thalamus on observe seulement une microgliose diffuse en batonnet 
et une activation astrocytaire généralisée. Les nodules gliaux et les périvascularites sont rares et les 
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cellules nerveuses dans l'ensemble intactes. La lésion la plus remarquable est la présence de plusieurs 
foyers arrondis de désintégration envahis par des macrophages et entourés d’une zone de réaction 
gliale. Les corps genouillés externes sont électivement nécrosés. 

L’hypothalamus est indemne. Parmi les noyaux sous-thalamiques, le corps de Luys est peu touché, 
par contre le noyau rouge et le locus niger sont partiellement nécrosés d'un cété. C’est dans ces forma- 
tions que s’observent avec le plus de netteté des lésions encéphalitiques élémentaires : nodules neuro- 
nophagiques (fig. 10) et nodules paravasculaires gliolymphocytaires (fig. 11). 

Les plexus choroides et 'épendyme ventriculaire sont normaux. 

Sur les colorations myéliniques, la substance blanche sous-corticale est modérément décolorée en 
regard des zones de nécrose corticale sévére (fig. 7). Elle est le siége 4 ce niveau d’un important cedéme 
et d’une forte réaction astrocytaire. Les gaines sont pour la plupart intactes et il n’existe d’amas de 
graisses prenant l’écarlate qu’en trés petite quantité dans les régions immédiatement sous-corticales 
L’endothélium des vaisseaux est gonflé est les espaces périvasculaires distendus. CEdéme et gliose 
diminuent 4 mesure qu’on s’éloigne du cortex, ainsi le centre ovale, la capsule interne, le corps calleux 
la commissure blanche antérieure et les radiations optiques sont indemnes. 

Les phénoménes inflammatoires sont presque totalement absents dela substance blanche hémi- 
sphérique et ce n’est guére que dans la région occipitale que l’on observe parfois, au voisinage immé- 
diat du cortex, de rares périvascularites et une prolifération microgliale de quelque importance 

Dans le tronc cérébral, au-dessous du pédoncule les lésions se limitent 4 quelques périvascularites 
et nodules gliaux disséminés. 

Dans la protubérance, le noyau de la racine descendante du V cérébral est plus spécialement 
touché et, dans le pied, il existe un trés gros amas arrondi et dense composé de microglie et de quelques 
lymphocytes (fig. 12). 

Dans le bulbe, atteinte assez importante du noyau de Burdach et trés rares nodules neurogliaux 
dans les olives. 

Au niveau du cervelet, nécrose sévére des noyaux du voit et lésions discrétes dans le noyau dentelé, 
Les cellules de Purkinje sont intactes. 


Dans la moelle on n’observe que de trés rares nodules microgliaux dans les cornes antérieures. 


En résumé, \’examen histologique a montré l’existence de lésions inflammatoires prédominant au 
niveau du cortex ov elles frappent avec prédilection les régions pariéto-occipitales, fronto-orbitaires 
et insulaires, qui sont durement nécrosées. Le noyau caudé, le putamen, le corps genouillé externe et 
le noyau rouge sont parmi les structures sous-corticales celles qui sont les plus atteintes. Dans le tha- 
lamus et le globe pale, la nécrose inflammatoire prend l’aspect de microfoyers de ramollissements dis- 
persés. Des nodules gliaux et des périvascularites lymphoplasmocytaires s’observent sur toute la 
hauteur du tronc cérébral. 


Commentaire 


Le caractére strictement polioclastique des lésions et l’absence d’inclusions intranu- 
cléaires sont ici les deux aspects histologiques les plus remarquables autour desquels 
doit s’axer toute discussion nosologique. 

La topographie de la nécrose corticale mérite également une mention spéciale par 
son caractére diffus, dorso-latéral autant que médio-basal, a4 l’opposé de la plupart 
des autres exemples d’encéphalites nécrosantes ot la sélectivité temporo-hippocam- 
pique est trés nette. L’hippocampe est ici parmi les secteurs les moins touchés et c’est 
au contraire dans le cortex occipital que l’atteinte est la plus profonde et aussi la plus 
ancienne : elle a abouti 4 une résorption tissulaire par endroits totale, et 4 des dépéts 
calcaires analogues a4 ceux signalés par Zimmermann dans |’encéphalite japonaise B. 
L’existence d’une cécité corticale au début de la maladie vient par ailleurs confir- 
mer la précocité de cette localisation. 

La classification de cette encéphalite primitive se heurte, comme pour la plupart 
des cas analogues survenant dans nos contrées, a l’absence de données étiologiques 
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précises et c'est sur des critéres purement morphologiques qu’il faut tenter de la situer 
par rapport aux encéphalites primitives sporadiques actuellement identifiées. 

L’absence de toute lésion de la substance blanche, ainsi que l’absence d’inclusions 
ntranucléaires, ne permettent pas de la ranger parmi les panencéphalites subaigués, 
qu'il s'agisse de la leucoencéphalite sclérosante subaigué de van Bogaert, de l’encépha- 
lite subaigué a inclusions de Dawson ou de la panencéphalite de Pette-Doring. 

C’est aussi l’absence d’inclusions du type A qui la différencie formellement de 1’ encé- 
phalite herpétique qu'elle rappelle pourtant par l'intensité de la nécrose corticale si 
manifeste dans les observations de Haymaker (1949) et Wildi (1951). 

On hésite par ailleurs a l’identifier aux observations d’encéphalites aigués nécro- 
santes cryptogénétiques dont plusieurs exemples ont été rapportés par van Bogaert 
et ses collaborateurs depuis 1955, par Kriicke (1957), par Siguier et Lapresle (1956) 
car malgré le trait commun que constitue le caractére nécrosant de |’inflammation, 
il existe des différences que l’on ne peut guére qualifier d’accessoires : la prédominance 
temporo-hippocampique des lésions, l’atteinte concomitante de la substance blanche 
et la présence d’inclusions de type A sur lesquelles Kriicke insiste tout particuliére- 
ment. 

Les faits qui, en définitive, se rapprochent le plus de notre observation, sont les 
encéphalites « polioclastiques » rapportées par Grennfield en 1950 — en particulier son 
observation n® 9 et plus encore les cing cas recueillis en l’espace de quatre ans a 
Belfast par Crawford et Robinson (1957). 

Ces quelques observations ont en commun avec la ndétre la stricte limitation des 
lésions inflammatoires a la substance grise, -— méritant bien par 1a le nom d’encépha- 
lites polioclastiques —, leur maximum cortical, l’étendue de la nécrose, et l’absence 
d'inclusion intranucléaire. Ce dernier point surtout parait avoir une valeur différen- 
tielle en raison de la tendance actuelle soulignée par Kriicke et développée dans les 
conclusions du symposium d’Houston (1957) de grouper, en une entité spécifique, les 
diverses variétés d’encéphalites a inclusions. 


(Travail de la chatre de Clinique de Pédiatrie sociale : P™ Julien MARIE, 
et du Laboratoire de Neuropathologie de l’ Hépital des Enfants-Malades : 
Dir. E. BARGETON). 
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Sur un cas d’hérédopathie ataxique polynévritique. 
Maladie de Refsum 


par 


A. N. VELTEMA et A. VERJAAL * 


Introduction 


En 1945 un syndrome héréditaire a été décrit par Sigvald Refsum (11) qu'il nommait 
Heredopathia Atactica Polyneuritiformis. Selon lui, les symptémes principaux sont 


rétinite pigmentaire ; 

polynévrite chronique ; 

ataxie et autres troubles cérébelleux ; 
dissociation albumino-cytologique du L. C.-R. 


Il nous cite comme symptémes moins fréquemment rencontrés : anomalies pupil- 
laires, affaiblissement de l’acuité auditive du type central, altérations cutanées du 
type ichtiosique, dysplasie épiphysaire et altérations électrocardiographiques. 

La rétinite pigmentaire est accompagnée d’héméralopie et de rétrécissement con- 
centrique du champ visuel. A l’examen du fond d’ceil, elle se manifeste sous l’aspect 
d'une rétinopathie pigmentaire atypique ; on ne rencontre pas de taches pigmentaires 
en forme d’ostéoblastes ; les altérations des vaisseaux et l’atrophie optique peuvent 
manquer. 

La polynévrite se manifeste par une parésie et une atrophie symétrique des extré- 
mités distales, diminution ou abolition des réflexes tendineux et cutanés avec une 
hypoesthésie en particulier de la sensibilité profonde. 

Les troubles cérébelleux ne se trouvent jamais au premier plan au tableau clinique. 
On considére l’ataxie grave comme étant en partie d'origine cérébelleuse. 

Dans le liquide céphalo-rachidien on trouve une dissociation albumino-cytologique. 
Le taux d’albumine peut varier entre 1,00 et 6,00 g p. 1000. 


* Nous désirons exprimer nos sincéres remerciements au Pt S. Rersum, au Dt P. J. WAARDENBURG 
et au Dt H. E. HENKEs de leur vif intérét et de leurs conseils précieux concernant le cas décrit dans 
cette publication 
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Le début de la maladie se manifeste généralement dans l’enfance ou dans la 
deuxiéme ou troisiéme décade. Souvent, les anomalies oculaires sont présentes 
pendant des années avant que les autres symptémes du syndrome ne se manifestent. 
La plupart du temps, l’évolution de la maladie est graduellement progressive, mais 
de temps en temps la polynévrite montre des rémissions remarquables. 

Jusqu’a présent, dans la littérature, on a décrit 29 cas de syndrome de Refsum (r- 
13). Lors des recherches sur les relations héréditaires, on a trouvé que sur 15 familles 
examinées, il y avait 9 mariages consanguins. Aucun des parents n’était atteint de la 
maladie. 

En 1956, Cammermeyer (2) dans une étude anatomique, a décrit a l'aide de six 
observations anatomiques, les lésions caractéristiques du syndrome. L’affection se 
caractérise par une polynévrite interstitielle hypertrophique, étant accompagnée 
secondairement d’une dégénérescence des cordons postérieurs et une atrophie des 
cellules motrices des cornes antérieures. Au niveau du bulbe, on trouve, a cété des 
lésions inconstantes, une atrophie olivaire avec dégénérescence du systéme olivo- 
ponto-cérébelleux et du systéme dento-rubLrique, dont les modifications anatomiques 
sont légéres. Au point de vue anatomique, on peut faire entrer la maladie de Refsum 
dans le cadre des hérédo-dégénérescences apparentées a la maladie de Dejerine-Sottas 
et l’amyotrophie Charcot-Marie. La maladie de Refsum, avec son tableau clinique 
et ses altérations du L. C.-R. constitue une entité clinique bien déterminée avec une 
différence nette entre les syndromes nommés ci-dessus. 


Observation clinique. 


H. v/d K..., issu d’un mariage consanguin, naquit en 1923 avec des pieds creux et une cataracte 
bilatérale. Malgré une opération aux deux yeux, a l’age de deux ans et demi, il se plaignit d’une mau- 
vaise acuité visuelle. Entre autres, 4 cause de cela, son éducation scolaire a été insuffisante. A l’Age de 
12 ans, pour la premiére fois, il traversa une période de troubles de l’équilibre avec diminution de la 
force musculaire des extrémités. En 1950, agé de 26 ans, il souffrait pendant quelques mois des mémes 
symptémes. En 1952, il devenait en 15 jours complétement invalide 4 cause d’une nouvelle période de 
troubles de la marche et de |’équilibre, accompagnée d'une forte diminution de la force musculaire. 
Sa premiére observation clinique date de cette période. Les bras et les jambes montraient une parésie 
avec une ataxie bien forte, une abolition des réflexes ostéo-tendineux et des mouvements pseudo- 
athétosiques. Sans thérapie spéciale, le malade guérissait aprés une période de quatre mois. A partir 
de 1955, il était hospitalisé encore cing fois, pour un syndrome identique dans le service de neurologie. 
Le début des symptémes était trés variable ; tantdt les troubles le menaient en quelques jours a une 
invalidité totale, tant6t le syndrome se développait gradueilement sur une période de trois 4 cing 
semaines. Chaque exacerbation était suivie d’une rémission remarquable, pendant laquelle le malade 
était capable de faire du travail simple, de marcher et de pédaler. 

Remarquez bien que le malade n'a jamais éprouvé de sensations douloureuses ou de phénoménes 
paresthésiques et que nous n’avons jamais été capables de montrer des facteurs exogénes comme 
étant la cause d’une nouvelle exacerbation de la polynévrite. 

Au mois de septembre 1958, le malade fut de nouveau hospitalisé aprés que les troubles de la 
marche et de l’équilibre, accompagnés de troubles moteurs aux membres supérieurs et inférieurs, se 
manifestaient graduellement dans une période d’un mois. L’examen a l’entrée, qui ne différait en 
aucun point essentiel des examens cliniques précédents, donna les résultats suivants : 

Le malade, 34 ans, est alité. L’état physique est médiocre. Tension 110/80, pouls 80, température 
37°. L’examen viscéral est normal. Sur le thorax et les jambes, on trouve de légéres altérations cuta- 
nées du type ichtiosique. L’examen des membres inférieurs révéle l’existence de pieds creux aux or- 
teils en griffe (type Friedreich). 

L’examen des nerfs craniens ne révéle pas de particularités. I] n’y a pas de troubles olfactifs. 

La force musculaire aux membres supérieurs est légérement diminuée a tous les segments. La 
motilité volontaire du tronc est normale. Aux membres inférieurs, on note une diminution de force 
trés importante. L’extension du pied et des orteils et l’élévation du bord externe du pied sont les 
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mouvements les plus atteints. Au niveau des mains et des pieds, on trouve des mouvements pseudo- 
athétosiques. I] est impossible de contréler la démarche chez le malade. 

Il existe une amyotrophie légére des éminences thénars et hypothénars. Aux membres inférieurs , 
on trouve une amyotrophie dans la loge antéro-externe des jambes. Des contractions fasciculaires 
n'ont pas été observées. II existe une hypotonie légére aux quatre membres. 

La sensibilité est perturbée dans tous les modes, avec l’accent sur les qualités profondes. Le malade 
ne pergoit ni les positions des doigts et des orteils, ni les mouvements imprimés 4 ceux-ci. La sensibi- 
lité vibratoire est trés diminuée aux quatre membres. II existe une hypoesthésie légére a la douleur, 
au tact et a la chaleur 

Les réflexes tendineux sont tous abolis. Les réflexes cutanés (abdominaux et crémastériens) sont 
diminués. Le réflexe cutané plantaire se fait en flexion des deux cétés. 

L’étude de la coordination met en évidence une ataxie indiscutable dans l’épreuve talon-genou. 
Dans l’épreuve doigt-nez, il y a une légére ataxie. Les mouvements sont mal dirigés. La direction est 
mauvaise dés le début du mouvement. Les troubles ne sont que peu aggravés par l’occlusion des yeux. 
L’épreuve de Romberg n’a pu étre exécutée. 

A l'étude des fonctions cérébelleuses, il nous est impossible de juger des résultats des expériences 
classiques cerébelleuses, en raison des perturbations de la sensibilité profonde et de la motilité. Il n’y 
a pas de nystagmus et pas de dysarthrie. 

Les fonctions sphinctériennes et génitales sont intactes. 

Nous n’avons pu constater de troubles psychiques. Le Q. I. verbal a l’échelle de Wechsler-Bellevue 
est 83. 

Examen ophtalmologique : La vision est de 3/60 a l’ceil droit et de 1/0 a l’ceil gauche, Le champ 
visuel est concentriquement rétréci 4 10-20°. Il existe une aphakie bilatérale. Les pupilles sont irré- 
gulié¢res. Elles ne réagissent pas a la convergence et trés peu a la lumieére. 

L’examen du fond d’ceil montre des papilles normales. Les vaisseaux rétiniens sont trés minces. 
Il existe une atrophie de la rétine. La périphérie rétinienne présente des taches pigmentaires de forme 
et de dimensions variables. Elles n’ont pas l’aspect d’ostéoblastes. Il s’agit donc d’une dégénéres- 
cence tapéto-rétinienne qui se manifeste sous l’aspect d'une rétinopathie pigmentaire atypique 

Electrorétinographie : Aprés l’adaptation a l’obscurité, la réponse photopique de la rétine droite 
et gauche est diminuée resp. & 55 et 35 microvolts. Il n’existe aucune activité scotopique. La fré- 
quence critique de fusion (F.C.F.) électro-rétinographique démontre également une réponse pho- 
topique trés diminuée 

Conclusion : Une réponse électrorétinographique avec absence de l’activité des batonnets et une 
déficience trés marquée du systéme des cénes. Dégénérescence tapéto-rétinienne. 

On n’‘a trouvé aucune anomalie a l’examen cochléo-vestibulaire de routine (audiogramme et épreu- 
ves caloriques normales 

Examens de laboratoire 

Liquide céphalo-rachidien 

Ponction lombaire (6-9-58) : tension et épreuve de Queckenstedt normales. Liquide clair, un peu 
xanthochromique. Pas d’éléments. Taux d’albumine 2,42 g p. 1000. La réaction du benjoin colloidal 
perturbée (précipitation dans les tubes 6-13). Les réactions de B.-W. et Kolmer sont négatives. 

Electrophorése : alb. 82,7 p. 100 ; a, 2,2 p. 100; a, 3,0 p. 100; 8 5,3 p. 100; t. 2,4 p. 100; 8 4,4 
p. 100 

Ponction atlo-occipitale (25-10-58) : Liquide clair. Cytologie normale. Taux d’albumine 2,22 g 
p. 1000. Benjoin colloidal positif (précipitation dans les tubes 5, 6, 7 et 11, 12, 13). 

Les examens de routine du sang (la vitesse de sédimentation, l’hémogramme, I’urée, ainsi que le 
B.-W. et l’électrophorése) sont normaux 

Electrocardiogramme normal 

Electromyogramme (muscles jambier antérieur et péroniers de la jambe droite): A l’examen, E.M.G. 
on a trouvé des lésions indiscutables d'une affection du neurone moteur périphérique (potentiels de 
fibrillation ; tracé intermédiaire pauvre, formé d’unités motrices polyphasiques avec augmentations 
de l’'amplitude des potentiels) 

Electroencéphalogramme : Il y a de l’activité irréguliére de 6-8 c/s, avec des voltages de 50 m.v. 
Sur les deux hémisphéres, on a enregistré assez fréquemment des complexes d’activité théta d’un 
voltage un peu plus élevé. L’hyperpnée et la S.L.I. ne change pas le tracé. Conclusion : bradyrythmie 
et dysrythmie intermittente 

Biopsie de la branche terminale du N. tibial antérieur (au niveau du premier espace interosseux 
dorsal du pied droit) : dégénérescence et remplacement des fibres nerveuses par tissu conjonctif. Pas 
de lésions caractéristiques de l’hypertrophie. 
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L’examen radiologique du crane et des articulations du coude, de |’épaule et des genoux ne montre 
aucune anomalie. 

L’encéphalographie gazeuse montre une discréte dilatation ventriculaire symétrique. La périen- 
céphalographie est normale. 


A percu des observations cliniques (voir fig. 1) : 
De septembre 4 mars 1959, l’état neurologique ne présentait aucun changement. A I'étude du | 


C.-R. on trouvait une aggravation considérable de l’albuminorachie (aussi bien lombaire qu’au ni- 
veau de la grande citerne) avec une absence de réactions cellulaires 
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Fic. 1.— Apergu des troubles du L. C.-R. lors des exacerbations et des rémissions de la 
polyradiculonévrite (taux d’albumine en g p. 1000) 


En mars 1959, les troubles neurologiques augmentérent de telle fagon qu’on craignit une issue fatale 
pour le malade. En juin 1959, on constata une amélioration. Les parésies diminuérent lentement 
Les troubles de la sensibilité et l’aréflexie restérent inchangés. Les altérations cutanées du type 
ichthyosique disparurent. Le taux d’albumine du liquide lombaire, qui était au début de la conva- 
lescence de 5 g p. 1000 a diminué graduellement jusqu’a 2,64 g p. 1000. 

En septembre 1959, le malade pouvait marcher sans support, tandis qu’il pouvait exécuter un 
travail manuel simple. Les réflexes rotuliens étaient entre temps faiblement positifs. Au renvoi de 
I’hépital, en novembre 1959, la force musculaire du tronc et des extrémités était normale. Seules, les 
flexions dorsales du pied et des orteils et les mouvements des péroniers étaient encore parétiques 
Les réflexes bicipitaux, tricipitaux et rotuliens, ainsi que les réflexes cutanés abdominaux et crémas- 
tériens étaient vifs. On trouva des troubles de le sensibilité profonde, d’un caractére grave aux jambes 
et léger au bras. L’épreuve doigt-nez et l’épreuve talon-genou montraient une ataxie légére 
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Nota. — Lors d’un examen de contrdéle, en juillet 1960, le malade était en bonne condition. Les 
troubles de la sensibilité et les parésies légéres d2s pieds étaient encore inchangées. Les réflexes étaient 
vifs sauf une abolition des réflexes achilléens. La coordination était intacte. Lors de l’examen, on ne 
constata aucun trouble cérébelleux. L’étude du L. C.-R. montrait une dissociation albumino-cytolo- 
gique nette (taux d’albumine, 1,60 g p. 1000 ; pas d’élément). 

Au mois d’octobre 1960, le malade développait graduellement de légers troubles de la motilité et 
de l’équilibre. I] n'est plus capable de boutonner ses vétements ni de lacer ses chaussures. La démarche 
montre une instabilité légére avec les jambes un peu écartées. Les réflexes ostéo-tendineux, qui 
n’étaient au début que diminués, sont 4 présent tous abolis. Le L. C.-R. (29-10-1960), montre un 
taux d’albumine de 3,22 g p. 1000. Sans aucun doute, le malade est atteint d’une nouvelle exacer- 
bation de la polynévrite (la 9°) 


Résumé 


Un malade de 37 ans, issu d'un mariage consanguin, est né avec cataractes et pieds 
creux bilatéraux. De sa 12® année a sa 37° année il était atteint neuf fois de suite d’une 
polynévrite respectivement, d’une polyradiculonévrite, constamment suivies d'un réta- 
blissement presque total. Sept de ces épisodes ont été observés en clinique, ot |’on 
constata une parésie du type neurone moteur périphérique avec abolition des réflexes 
tendineux, ataxie et troubles de la sensibilité, accompagnés d’une dissociation albu- 
mino-cytologique grave du L. C.-R. 

A l’examen ophtalmologique, on constata une dégénérescence tapéto-rétinienne. 

A notre avis, le malade présente les symptémes essentiels de la maladie de Refsum. 


ENQUETE SUR LA FAMILLE (voir fig. 2). 


La consanguinité des parents n’a pu étre constatée qu'aprés une recherche minu- 
tieuse. Les parents de notre malade sont décédés 4 un Age avancé. Ils n'ont jamais 
présenté de troubles neurologiques. 

Quinze membres de la famille ont subi un examen neurologique (fig. 2, 1-15). Un 
second cas de maladie de Refsum, méme incompléte, n’a pas été constaté. Par contre, 
on a trouvé un nombre important d’autres maladies neurologiques. 

Le malade n° 2 présentait, depuis sa jeunesse, de légers troubles de la marche et de 
la parole. Vers sa 50° année, il se développa un grand syndrome cérébelleux avec 
troubles de la sensibilité profonde, sans aucun signe pyramidal. On n’a jamais trouvé 
d’altérations du L. C.-R. D’aprés nous, ce malade souffre d’une hérédo-dégénéres- 
cence spino-cérébelleuse, avec un tableau proche de l’hérédo-ataxie de Pierre Marie. 

Chez les malades n°8 1 et 13 se développait, vers la cinquantaine, la maladie de 
Parkinson. 

Chez le malade n° 14 se développait, depuis sa 35° année, une parésie spasmodique 
des jambes, avec une amyotrophie symétrique du type scapulo-humeéral (L. C.-R. nor- 
mal). Le malade a été enfin opéré et l’on trouva une atrophie de la moelle cervicale, 
d'origine inconnue. Le malade n® 12, Agé de 42 ans, est atteint d’une débilité men- 
tale. L’examen neurologique était négatif, sauf une cypho-scoliose trés marquée. 

La malade n° 15, A4gée de 21 ans, présente de légers troubles pyramidaux aux jam- 
bes. Le L. C.-R. montre des altérations indiquant la sclérose en plaques. 

Les autres membres examinés de la famille ne présentent aucun troubles neurolo- 
giques. 
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Fic. 2. — Arbre généalogique (abrégé). Les chiffres indiquent les individus examinés 


1. Maladie de Parkinson. 

2. Hérédo-ataxie spino-cérébelleuse 
11. Maladie de Refsum, 

12. Oligophrénie, cypho-scoliose. 

13. Maladie de Parkinson. 

14. Atrophie de la moelle cervicale 
15. Sclérose en plaques. 


Littérature 


Dans sa derniére publication, Refsum (14) a constaté que, depuis l’observation ori- 
ginale, 29 cas ont été publiés, provenant de 15 familles de Norvége, de Suéde, du Dane- 
mark, d’Angleterre et des Etats-Unis. 

A notre avis, le diagnostic de la maladie de Refsum est probablement douteux con- 
cernant le cas d’Olesen (9), parce que, ici, la combinaison d’une rétinite pigmentairé 
et d’une polynévrite avec une hyperalbuminose du L. C.-R. est dubitatif. 

Un des trois cas d’Ashenhurst (1), montrait, au moment de la publication, une réti 
nite pigmentaire avec une abolition partielle des réflexes tendineux. Le taux d’albu 
mine du L. C.-R. était 0,30 g p. 1000. On ne constata aucun signe de polynévrite. 
Etant donné qu’un frére et une sceur de cette malade étaient atteints du syndrome 
complet, il est trés probable que, chez cette malade, la maladie se développera comple- 
tement en son temps. A notre avis, cette malade n’entre pas (encore) en ligne de compt: 
pour une analyse de la symptomatologie clinique. Les données de deux nouveaux cas 
d’une des familles originales de Refsum n’ont pas été publiées. 

Nous donnons un aperg¢u de la symptomatologie clinique de 24 cas rassemblés dans 
la littérature (1, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 10, 12, 13), notre malade étant le 25°. 

Chez 22 des 25 malades, l’affection se manifesta avant la 30° année. Chez 15 d’entre 
ces 22 malades, la maladie débuta avant la 20° année, dont cing cas dans |’enfance. 

Chez 11 malades, la maladie débuta par une rétinite pigmentaire et, chez 5 malades, 
par une polynévrite. Dans sept cas l’affection débuta par une polynévrite accompagnée 
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d’une rétinite pigmentaire. Chez 16 malades, la polynévrite ne montra qu'une pro- 
gression lente pendant de tras longues années. Chez quatre malades, la polynévrite 
conduisit 4 la mort en moins de deux ans. La polynévrite montrait, chez huit 
malades, a plusieurs reprises, des exacerbations et des rémissions de sorte que la 
maladie montrait un cours sinueux. 

Les symptémes cérébelleux ne se trouvaient jamais au premier plan. Chez deux 
malades (13) on trouvait un nystagmus rotatoire. Un seul malade (7) montrait une 
symptomatologie cérébelleuse plus marquée avec une dysarthrie typique et un nys- 
tagmus rotatoire. 

L’hyperalbuminose avec dissociation albumino-cytologique du L. C.-R. est un 
symptéme constant. Elle fut constatée chez tous les malades examinés. 

La consanguinité des parents a été constatée dans 10 des 15 familles. Dans ces 10 fa- 
milles, on comptait 16 des 25 malades. 

Les données rassemblées lors de ]’étude de tous les cas publiés, sont classées sous 
forme d’un tableau (fig. 3). Ici, nous faisons une distinction entre les symptémes prin- 
cipaux, formant l’essentiel du syndrome, et les symptémes secondaires, qu'on ren- 
contre souvent moins fréquemment. 


Apercu de la symptomatologie de la maladie de Refsum 
(d’aprés 25 malades décrits dans la littérature). 


Nombre de malades Remarques 
atteints 
Symptimes principaux : — = 
Rétinite pigmentaire ..............; 25 
PT oi60 55404505004 000n 6 60 25 
Diss. albumino-cytologique ........ 23 Le L. C.-R. n’a pas été examiné 
chez 2 malades 
Consanguinité des parents ......... 16 constatée dans 10 des 15 familles 
Symptémes secondaires 

Anomalies pupillaires ............. 14 aucune chez 5 malades 

inconnue — 6 — 
Opacité du cristallin........ 8 non décrite 17 - 
Opacité du corps vitré ...... 4 — = 21 
Atrophie optique .......... ‘ 4 — - 21 
Cataracte congénitale .......... I — 24 
Surdité du type central ....... ‘a 15 ouie normale 5 

non décrite - 3 

douteuse — 2 - 
ED sccsbasviveewautenes séeen 7 odorat normal 15 

douteuse 3 
Altérations cutanées du type ichtio- peau normale — 9 — 

SE dn asees seescenesiccecceent 12 non décrite 4 
EE he Seder e ewig ceanene 3 - 22 
Cypho-scoliose ...... tee I 24 
Dysplasie épiphysaire ........... - 3 - 22 
Anomalies squelettiques congénitales 
aux mains et aux pieds ......... 3 — 22 

Altérations électrocardiographiques... 15 aucune 4 

non décrite 6 
Altérations électro-encéphalographiques I — - 24 
DE. suk étneac omen anmee namie . 4 = > 21 


Fig. 3. 





22 A. N. VELTEMA ET A. VERJAAL 


Discussion 


Si nous comparons les données des 25 malades rassemblés dans la littérature avec 
le tableau clinique décrit en 1945 par Refsum d’aprés cing malades, il est clair que 
l’hérédopathie ataxique polynévritique constitue une entité clinique trés constante. 

Les éléments essentiels du syndrome sont sans aucun doute d’une part, la rétinite 
pigmentaire et, d’autre part, la polynévrite interstitielle hypertrophique avec une 
dissociation albumino-cytologique du L. C.-R. 

L’importance des troubles cérébelleux nommés par Refsum comme étant un symp- 
téme principal, est difficillement appréciable. Le diagnostic du syndrome cérébelleux 
est dubitatif chez un malade atteint d’une polynévrite. Ce point de vue est valable, 
en particulier, pour l’ataxie. Comment distinguer chez un malade la part des troubles 
de la coordination et de l’équilibre due au cervelet et celle qui était due aux troubles 
de la sensibilité profonde ? A notre avis, il est impossible d’examiner avec une exac- 
titude suffisante les fonctions cérébelleuses quand le malade montre, en plus, des 
parésies considérables. Un fait important 4 mentionner est que, chez notre malade, 
lors de la rémission de la polynévrite, nous n’avons constaté aucun trouble cérébel- 
leux. 

Les symptémes cérébelleux, qui ne sont pas influencés par les troubles polynévri- 
tiques chez les malades décrits, ne sont que trés rarement observés. Chez un cas (7) 
on a décrit une dysarthrie du type cérébelleux. Chez trois malades (7 et 13), on a trouvé 
un nystagmus rotatoire. 

Bien que d’aprés nous, le syndrome cérébelleux ne se trouve jamais au premier 
plan dans les cas publiés, il apparait que, lors des études anatomiques, on a décrit 
des lésions légéres du cervelet et des voies cérébelleuses. Vu le réle dubitatif joué par 
le cervelet dans la maladie de Refsum, il nous semble préférable de classer les troubles 
cérébelleux dans la catégorie des symptémes secondaires. 

Le malade décrit a eu g récidives de la polynévrite dont la durée variait de 3 a 
12 mois. Sept exacerbations ont été observées en clinique. Le taux d’albumine du 
L. C.-R. était constamment élevé. Pendant les périodes de rémission, le taux d’albu- 
mine du liquide cisternale variait entre 0,60 a 1,30 g p. 1000. 

Pendant les exacerbations de la polynévrite, le taux d’albumine, aussi bien au niveau 
lombaire qu’au niveau de la grande citerne, montre une augmentation considérable, 
resp. jusqu’é 5,00 et 2,22 g p. 1000. Cette augmentation de l’albuminorachie était 
toujours suivie d'une baisse s’alliant 4 un rétablissement clinique. 

Se basant sur cette observation, il est plausible que les troubles du L. C.-R. sont la 
conséquence d’une polyradiculite récidivante. 

La consanguinité des parents a été constatée dans 10 des 15 familles, comptant en- 
semble 16 malades. Notre propre expérience ncus montre que méme une interrogation 
minutieuse des membres de la famille ne peut donner de certitude a ce sujet. Pour 
ceci, une recherche complete et détaillée des registres de l’état-civil est nécessaire. 

Dans la famille de notre malade il n’existe pas de second cas de la maladie de Ref- 
sum. Nous avons trouvé pourtant un malade avec une hérédo-ataxie spino-cérébelleuse. 
La combinaison, dans une méme famille, d’un syndrome de Refsum et d’une hérédo- 
ataxie n’a pas encore été décrite dans la littérature jusqu’a présent. 

Le caractére hérédo-familial est évident. La transmission se fait suivant le mode ré- 
cessif, ce qui parait bien établi vu la trés grande fréquence de la consanguinité des pa- 
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rents (10 des 15 familles) et par le fait que les parents ne sont pas touchés par la mala- 
die. Pour l’instant, il n’existe pas de signes contredisant l’hypothése de Refsum, qui 
admet une hérédité récessive autosomale, le géne probablement occupant toujours le 
méme locus. 

Se basant sur notre propre expérience et sur les données rassemblées dans la litté- 
rature , nous voudrons présenter la symptomatologie de l'hérédopathie ataxique poly- 
névritique de la fagon suivante : 

Symptémes principaux 

— rétinite pigmentaire atypique, 
— polyradiculonévrite chronique, avec 
— dissociation albumino-cytologique du L. C.-R. 


Le tableau clinique est complété par les symptémes secondaires suivants : 
— autres anomalies oculaires, troubles cérébelleux, 
— affaiblissement de l’acuité auditive, anosmie, 
— altérations cutanées du type ichtiosique et 
— altérations électrocardiographiques. 
(Travail de la Clinique Neurologique de l'Hépital Municipal de la Haye (Pays-Bas). 
Dir. : D® A. Verjaal) 
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Réactions granulomateuses dans les encéphalites 
primitives 


par 


J. C. GAUTIER * et G. C. GUAZZI 
(présentés par M. Van BOGAERT) 


La constatation d’un granulome, au sein d'un tableau histologique, a depuis long- 
temps constitué une tentation pour les anatomo-pathologistes. Il est séduisant, a 
priori, de supposer qu’a un granulome de caractére particulier et constant, correspond 
un agent pathogéne spécifique. I] existe évidemment des granulomes qui répondent 
aux formes habituelles et moyennes des infections dites spécifiques : tuberculoses, 
syphi.is, lépre, etc. (réticulites nodulaires de P. Cazal). Toutefois, on s’est rapidement 
apercu qu'il ne fallait « accorder a ces édifications tissulaires qu'une importance rela- 
tive » (P. Masson, 1923) et les progrés du diagnostic bactériologique et virologique 
n’ont cessé de nous inciter a plus de réserve dans l’interprétation étiologique des 
processus granulomateux. 

En d'autres termes, le granulome parait n’étre, dans de nombreux cas, qu’une réac- 
tion tissulaire dépourvue de spécificité. 

Dans le systéme nerveux central de tels granulomes peuvent se rencontrer dans 
toute une série de processus inflammatoires différents. 

L’histologie des abcés cérébraux et celle des encéphalites métastatiques en fournit 
des exemples trop connus pour étre envisagés ici. 

Dans le processus histopathologique des encéphalites dites primaires, il peut arri- 
ver que des débris de parenchyme, surtout gris peut-étre, se comportent comme des 
facteurs de mobilisation des cellules du systéme réticulo-endothélial, restées vivantes 
au voisinage du foyer nécrotique ou apportées par les néo-vaisseaux. 

Entre le premier mouvement cellulaire et le granulome édifié, se situent des modifi- 
cations cytologiques pour la compréhension desquelles les legons classiques de |’ana- 
tomo-pathologie générale méritent d’étre relues : « ... les cellules nées de ces divisions 
subissent des différenciations trés variées. Les unes reproduisent la forme conjonctive 
et redeviennent rameuses ou fusiformes. Leur cytoplasme trés basophile, leur noyau 
trés colorable, leurs mitoses nombreuses, sont le signe de leur jeunesse et de leur 
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fertilité. Les autres restent arrondies. Leur noyau a des contours assez irréguliers ; il 
est pauvre en chromatine. Leur cytoplasme s’accroit. Ces cellules sont mobiles et 
englobent des détritus cellulaires, particuliérement des polynucléaires morts, et les 
digérent : ce sont les macrophages. Parfois, quelques-uns de ces éléments sont énormes, 
pourvus de plusieurs noyaux rangés le long des bords du cytoplasme. Ce sont les 
cellules géantes. D’autres, trés petites, ont un noyau arrondi, trés riche en chroma- 
tine et entouré d’une étroite auréole de cytoplasme basophile. Ce sont les lymphocytes 
dits histiotdes, autochtones et qui s’accumulent de préférence autour des vaisseaux. 
D’autres enfin... sont les plasmocytes. 
(P. Masson, 1923). 


Bien entendu, en se développant dans le tissu nerveux, le granulome recoit la marque 
de celui-ci, sous forme d’éléments gliogénes qui viennent se méler a la constellation 
cytologique fondamentale d'origine conjonctive. 

Parmi les encéphalites d’intérét actuel, toutes celles au cours desquelles la désinté- 
gration tissulaire dure suffisamment longtemps, peuvent théoriquement donner lieu 
a un processus granulomateux. En réalité, il est peu fréquent d’observer les granu- 
lomes méme dans les cas de longue durée, comportant des nécroses étendues et des 
précipitations calciques. Souvent, au moment de l’examen, le nettoyage des lésions 
est achevé et on constate l’absence de réactions tissulaires autour des calcifications. 
Grace a l’amabilité du Dt Baker nous avons pu examiner les coupes d’un cas d’encépha- 
lite équine occidentale ayant atteint un enfant de 4 semaines et permis une survie de 
3 ans 1/2; en dépit de précipitations calciques profuses, aucune réaction cellulaire 
n’était décelable. 

Il n’en va pas toujours ainsi. Dans des cas d’encéphalite japonaise a4 la phase chro- 
nique, Zimmerman a constaté l’existence de cellules géantes a corps étranger autour 
des dépéts calciques. Nous avons pu, de notre cété, étudier un bel exemple de granu- 
lome dans un cas de leucoencéphalite sclérosante subaigué et observer les images de 
processus granulomateux dans deux cas d’encéphalite nécrosante, dont des coupes 
nous ont été aimablement confiées par le Dt Crawford. 


1. Leucoencéphalite sclérosante subaigué. 

Cette observation remarquable par ses composantes psychiatriques a été publiée 
en 1955 par Geets et van Bogaert. II s’a- gissait d’un enfant de six ans, chez lequel 
apparurent, aprés quelques chutes, des hallucinations visuelles. Un véritable syndrome 
hallucinatoire avec confusion et interprétations délirantes se constitua ensuite. Les 
désordres neurologiques furent dominés par l’existence de secousses cloniques et d'une 
hypertonie des quatre membres. L’évolution dura quatre mois. 

L’examen anatomique montra des lésions de type habituel dans le tronc cérébral. 
En revanche, les lésions cérébrales revétent un caractére assez particulier. La démyé- 
linisation est d’une sévérité peu commune et uniformément répartie. Lorsque le tissu 
prend encore la laque hématoxylique, on voit un aspect grisatre, pommelé et des 
plages dont les bords sont trés imprécis. Les graisses soudanophiles, extrémement 
abondantes, sont reprises par la glie fixe, aussi bien que par les corps granulo-grais- 
seux. La densité des produits soudanophiles atteint son maximum le long des sys- 
témes sous-corticaux et dans les couches V et VI du cortex. Dans la profondeur du 
centre ovale, il existe une véritable nécrose spongieuse. La gliose fibrillaire prend alors 
un caractére anisomorphe accusé. 
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Les nodules ne sont pas trés nombreux dans le cortex. Le trait dominant est la ri- 
chesse des infiltrats périvasculaires lympho-plasmocytaires constitués en certains en- 
droits, par ro et 20 rangées de cellules. Des plasmocytes ont envahi le tissu ; pareille 
constatation est habituelle dans la leucoencéphalite sclérosante subaigué, mais dans 
ce cas le nombre des plasmocytes est remarquabiement élevé. Certains des grands 
plasmocytes dégénérent et on peut suivre la filiation jusqu’aux corps morulés. 

Dans le cortex, il existe des zones étendues d’infiltration diffuse dans lesquelles 
toute cytoarchitectonie normale a disparu ; de larges guirlandes gliales suivent 
alors les replis du ruban cortical. A la spongiose de la substance blanche corres- 
pondent des nécroses corticales. Ce sont parfois des éclaircissements laminaires dans 
les couches IV et VI, de petits foyers de spongiose dans les couches II et III, ailleurs 
des aires de raréfaction en entonnoir intéressant toutes les couches du cortex. En 
certains endroits, la bande corticale est entiérement effacée. Ces foyers de nécrose 
ont une structure qui refléte leur origine vasculaire : vaisseau central entouré d'une 
zone nécrotique avec une couronne épaisse de glie amiboide, de corps granulo- 
graisseux et d’histiocytes. 

Sur une coupe passant par le pdle occipital, les nécroses ont un caractére de gravité 
particuliére. La cytoarchitectonie est bouleversée. La leptoméninge est épaissie et 
les espaces sous-piaux, élargis, sont occupés par une série de petits vaisseaux a paroi 
épaisse ; l’aspect rappelle celui de petits angiomes. On trouve, égrenés le long de ces 
espaces, une série de petits nodules lymphocytaires. La couche moléculaire est en- 
vahie par la micro- et la macroglie. Au fond d’un sillon, plusieurs des petits vaisseaux 
mentionnés ci-dessus, s’enfoncent dans les couches les plus superficielles du cortex; 
ils sont entourés de quelques lymphocytes et de débris de parenchyme. Autour des 
vaisseaux s’étend une étroite bande de parenchyme contenant des vaisseaux infiltrés 
et les cellules astrocytaires dont le noyau est périphérique et le cytoplasme trés abon- 
dant, éosinophile et hyalin. Cette bande de parenchyme sépare les vaisseaux d’un 
groupe de granulomes qui affecte une forme circinée (fig. I a et 2 a). Au sein du tissu 
granulomateux il existe une substance homogéne, coralliforme, fortement basophile 
qui fait ressortir, au faible grossissement, la topographie lésionnelle (fig. 3). D’autres 
granulomes semblent, sur nos coupes, étre séparés de ce premier groupe et ont une 
forme arrondie ou ovalaire. D’autres encore suivent les lévres d’un sillon et ont une 
forme allongée. 

Au fort grossissement, on voit que ces différentes séries de granulomes sont com- 
posées de cellules géantes, parfois du type Langhans, avec Io ou 12 noyaux, par des 
cellules épithélioides, par quelques plasmocytes en voie de dégénération, par de rares 
lymphocytes, quelques fibroblastes, des capillaires dont l’endothélium est légérement 
gonflé, Les amas de la substance homogéne basophile se trouvent entre ces cellules ; 
cette substance a parfois un aspect pulvérulent avec, ¢a et 1a, des agrégats plus denses. 
Plusieurs cellules histiocytaires ont phagocyté des masses importantes de cette subs- 
tance ; leur cytoplasme est gonflé, leur noyau réniforme, placé contre la membrane 
cellulaire. Dans certaines des cellules multinucléées, la substance est située parmi 
les groupes nucléaires (fig. 4 a). Dans le cytoplasme de quelques cellules on trouve 
des formations arrondies, hyalines, mauves au crésyl violet, nettement acidophiles 
a l’hématéine-éosine, entourées d'un halo clair, possédant donc les caractéres morpho- 
logiques d’inclusions. On rencontre enfin de rares batonnets et des cellules astrocy- 
taires a large cytoplasme gonflé. 
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Fic. 1. a) Leucoencéphalite sclérosante subaigué (I B 57/53). Plusieurs petits granulomes cir- 
cinés disposés le long d’un sillon (colloidine, Nissl.) ; 6) Encéphalite nécrosante (cas 5 de Crawford 
et Robinson). Granulomes dans la couche moléculaire (Paraffine-hématéine-éosine). 
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Fic. 2. — a) Leucoencéphalite sclérosante subaigué (I B 57/53 ; celloidine. Nissl) ; 6) Encéphalite 


nécrosante (cas 4 de Crawford et Robinson ; paraffine, hématéine-éosine). Organisation granulo- 
mateuse autour d'une aire nécrosée. 
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2. Encéphalite nécrosante (Cas 4 et 5 de Crawford et Robinson, 1957). 

Cas 4. — II s’agissait d’un garcon de deux ans, dont la maladie commenga par de la 
fievre avec vomissements et crises convulsives. Des signes de foyer pulmonaire furent 
notés. Aprés quelques jours une altération de la conscience apparut allant jusqu’au 
coma. Le L. C.-R. contenait 10g leucocytes par mm® et 20 mg de protéines pour cent. 
Une paraplégie spastique dura quelques semaines. L’évolution totale s’étendit sur 
50 jours. 

L’examen du cerveau révéla l’existence d’un processus destructif étendu avec ramol- 
lissement marqué, en particulier des deux lobes temporaux. Le cortex cérébral était 





-_ 


"1G. 3. — Leucoencéphalite sclérosante subaigué (I B 57/53). Détail de la figure 1 a. Le centre est 
formé par une aire nécrosée avec prolifération vasculaire ; autour, le parenchyme est occupé par 
des gémistiocytes. La couronne périphérique sombre est constituée de débris trés basophiles inclus 
ou non dans des cellules, de cellules géantes, de plasmocytes. 


le siége de nécroses étendues. Dans les aires nécrosées, il existe un abondant dépét 
de calcium et, en quelques endroits, 1a ot le calcium est particuliérement abondant, 
on trouve des cellules géantes multinucléées. Beaucoup de ces cellules contiennent des 
particules calcifiées, mais on rencontre aussi des cellules épithélioides mononucléées, 
des macrophages, des plasmocytes, de rares cellules lymphoides, des corps granulo- 
graisseux (fig. 2 5). 


Cas 5. — Il s’agissait d’un gargon de 12 ans dont les premiers signes cliniques furent 
une difficulté 4 parler et des troubles de la déglutition. Le L. C.-R. contenait 29 leu- 
cocytes par mm* et 17 mg de protéines p. 100. Ultérieurement, des crises jacksoniennes 
apparurent, intéressant la face et le membre supérieur du cété gauche et laissant un 
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Fic. 4. a) Leucoencéphalite sclérosante subaigué (I B 57/53) ; 6) Encéphalite nécrosante (cas 5 


de Crawford et Robinson). Paraffine-hématéine-éosine. Eléments constitutifs du granulome : 


lules géantes, cellules épithélioides-mononucléées, quelques plasmocytes, débris nucléaires. 
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déficit post-critique. Au cours des semaines suivantes, il présenta un tableau d’aggra- 
vation progressive, fait de mutisme, d’apraxie et d’incontinence. Aprés une rémission 
de trois semaines, des secousses myocloniques généralisées apparurent et il mourut 
dans un état rappelant le parkinson postencéphalitique, au terme d’une évolution 
qui avait duré en tout 52 jours. 

L’examen du cerveau montra l’existence de zones étendues de nécrose corticale 
(fig. 1 6) intéressant, en certains points, la substance blanche sous-corticale. I n’exis- 
tait pas de calcifications. Des cellules géantes multinucléées sont présentes en grand 
nombre dans les régions nécrosées (fig. 4 6). Certaines contiennent dans leur cyto- 
plasme un amas d'une substance colorée en rose terne par l'hématéine-éosine et entou- 
rée d'un halo plus clair. Crawford et Robinson estiment que certains de ces amas intra- 
cytoplasmiques correspondent a ces cellules phagocytées. La répartition des cellules 
géantes est assez irréguliére ; elles sont absentes de certaines des aires de nécrose et, 
dans d'autres, elles sont peu nombreuses. Crawford et Robinson ont, en outre, signalé 
l’existence, sur leurs préparations, de granulomes miliaires composés de cellules géantes 
et de quelques lymphocytes dans des régions corticales, ne montrant par ailleurs 
qu'une infiltration périvasculaire et une discréte gliose. 


Conclusion 


On pouvait s’attendre a voir signalés des processus granulomateux au cours des 
encéphalites nécrosantes, pourvu que la survie soit suffisamment longue. En revanche, 
leur constatation dans la leucoencéphalite sclérosante subaigué est plus faite pour 
surprendre et, 4 notre connaissance, notre observation est la premiére a étre rapportée. 

La leucoencéphalite sclérosante subaigué comprend un éventail de processus histo- 
pathologiques comportant ou non une démyélinisation, des inclusions cellulaires, des 
nécroses, une atteinte fibrillaire d’Alzheimer, une atteinte périphérique. On peut, 
selon les cas, voir varier l’importance de la gliose fibrillaire, de la participation de la 
glie fixe 4 la reprise des graisses, de l’atteinte corticale, des formations nodulaires. 
Nous pouvons ajouter la possibilité d’y observer des formations granulomateuses. 
Ce dernier point doit étre considéré comme une particularité histologique résultant 
de conditions locales. I] ne saurait en rien modifier l’unité histopathologique de la 
maladie. C’est pour souligner la valeur limitée qu'on doit accorder dans ce cas au 
processus granulomateux, que nous avons cru devoir en rapporter un exemple. 


(Laboratoire de Neuro-Pathologie de l'Institut Bunge : D® L. VAN BOGAERT, 
Berchem-Anvers). 
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Neuroviroses a formes cliniques 
encéphalo-radiculo-névritiques 


par 


E. FACON, Gh. CONSTANTINESCO et M. TUDOR 


Au cours de l’épidémie d’encéphalite léthargique des années 1917-1927, l’apparition 
d’un tableau clinique d’encéphalite, associé 4 des sympt6mes traduisant la partici- 
pation du systéme nerveux périphérique attira l’attention des cliniciens. 

C’est alors que les auteurs francais Cruchet et Verger décrivirent, dans le cadre de la 
maladie d’Economo, la « forme basse » qui se caractérisait par des troubles myélo- 
radiculo-névritiques 4 séquelles amyotrophiques importantes. 

Plus tard (1926) d’autres chercheurs parmi lesquels aussi Margulius et Beriel ont 
signalé des cas ol: des symptémes encéphalitiques coexistaient avec un syndrome radi- 
culo-névritique sensitivo-moteur ou avec des symptémes sensitifs prédominants, 
associé aussi 4 des amyotrophies de type « myopathique » ou « Aran-Duchenne ». 

D’autre part et toujours dans le cadre de l’encéphalite épidémique Economo, Mari- 
nesco, Wimmer et autres ont dégagé un tableau clinique caractérisé par un syndrome 
« hypotonique-asthénique ». Les patients présentaient une fatigue musculaire accen- 
tuée, avec une réaction myasthénique de Jolly, positive dans un certain nombre de 
cas. Des amyotrophies marquées au niveau des muscles deltoides, trapézes et inter- 
osseux étaient souvent associées a ces troubles. Ces malades furent englobés dans la 
« forme myasthénique » de l’encéphalite prolongée (Guillain et Alajouanine). 

Une analyse plus détaillée démontra cependant que ces cas ne pouvaient étre liés 
qu’en partie a l’encéphalite léthargique, notamment ceux qui présentérent ultérieu- 
rement un syndrome parkinsonien. 

Cependant méme aprés la fin de l’épidémie d’encéphalite léthargique, les tableaux 
cliniques 4 symptomatologie encéphalo-radiculonévritique continuérent a étre si- 
gnalés dans le cadre des neuroviroses si nombreuses au cours des derniéres dix années. 

Des contributions importantes a cet égard furent celles des auteurs soviétiques qui 
ont situé ces manifestations dans le groupe des formes cliniques des panencéphalites 
et surtout de l’encéphalite de printemps-été. 

L’étude clinique de l’encéphalite 4 tiques permit 4 Belman d’en décrire deux formes, 
dont l'une myélo-radiculonévritique et l'autre cranio-névritique 4 symptomatologie 
intéressant quelques paires de nerfs craniens. 

Dans un apercu sur la contribution des auteurs russes 4 la connaissance de ces 
formes cliniques, Panov rappelle qu’en 1899 Pervusin avait déja décrit la « forme de 
névrite progressive du plexus huméral » au cours de certains cas d’encéphalite les- 
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quels, 4 une analyse rétrospective, pourraient étre encadrés dans le groupe des encé- 
phalites de printemps-été. 

En ce qui concerne le stade actuel du probléme, Panov reléve l’extréme variété des 
formes cliniques de la panencéphalite de printemps-été parmi lesquelles on peut re- 
connaitre cependant assez fréquemment des tableaux cliniques de méningo-radiculite, 
des névrites des nerfs craniens, des atrophies du type poliomyélitique et, quelquefois 
aussi, une paralysie ascendante de type Landry. 

Pour délimiter l’étiologie et préciser le diagnostic, l’auteur considére que les mé- 
thodes de diagnostic bactériologique et sérologique ainsi que l’étude clinique et épidé- 
miologique sont strictement nécessaires (Panov). 

Enfin, Ostrovski, synthétisant le probléme du diagnostic des neuroviroses, décrit, 
parmi d’autres, une forme clinique d’encéphalite intéressant également le systéme 
nerveux périphérique, forme qu’il appelle « méningo-encéphalo-myélo-polyradiculo- 
névrite diffuse », caractérisée par une atteinte diffuse de l’entier systéme nerveux. 

Au cours des cing derniéres années, nous avons nous-mémes pu suivre un certain 
nombre de malades ayant une symptomatologie d’infection neurotrope, avec des 
manifestations cliniques intéressant surtout ou exclusivement le domaine cérébral et 
nerveux périphérique. Dans nos cas, le tableau clinique était cependant strictement 
limité 4 une atteinte de l’encéphale et des nerfs craniens ou rachidiens. 

En effet, ces malades ont présenté des signes d’encéphalite se manifestant par des 
troubles psychiques variés, surtout de type confusionnel, ou bien par une somnolence 
et une torpeur et parfois par des convulsions épileptiformes ; ces symptémes encé- 
phalitiques étaient associés 4 un syndrome du type polyradiculonévritique, cranien 
ou plus souvent spinal, sans aucune participation pyramidale, ou bien avec des signes 
pytamidaux extrémement frustes. Voici un court exposé de nos données : 


Obs. 1. — R. Fl., 44 ans, est admis le 15 octobre 1954 ayant un déficit moteur des membres infé- 
rieurs et supérieurs. Quatorze jours auparavant il avait eu des troubles digestifs se traduisant par des 
vomissements pendant a peu prés deux semaines et accompagnés de fiévre. A la suite de ces troubles, 
des paresthésies et douleurs apparaissent dans les membres inférieurs et, 2-3 jours plus tard, dans les 
mem bres supérieurs. Un déficit moteur s’installa en méme temps. 

L’examen objectif releva, outre le déficit moteur des membres supérieurs et inférieurs, l’abolition 
des réflexes O.T. aux membres supérieurs aussi bien qu’a ceux inférieurs, avec de vives douleurs a la 
compression du nerf tibial postérieur des deux cétés et aux manoeuvres d’élongation, avec hypoes- 
thésie marquée des extrémités distales des membres supérieurs et inférieurs. Pas de signe d’atteinte 
pyramidale. Sphincters normaux. Etat fébrile oscillant entre 3795, 38°8 pendant 5 jours. Hémo- 
gramme : 3.110.000 hématies, 3.550 leucocytes. V.S.H. = 1 h, 32 ; 2 h, 58. L.C.-R. : Wassermann né- 
gatif. Pandy-N onne-Apelt positif. Albumine 0,59/00, lymphocytes 1/3 mm*. Hémoculture, Vidal et 
Weil-Felix n égatives. Deux jours aprés l’admission, les troubles moteurs s’accentuent, arrivant jus- 
qu’a une totale incapacité de mouvement, le malade étant désormais tétraplégique ; des troubles 
psychiques ¢@’aspect confusionnel hallucinatoire apparaissent en méme temps. Quelques jours plus 
tard, les troubles psychiques disparaissent, la fi¢vre tombe, mais le déficit moteur total des membres 
supérieurs et inférieurs persiste. Des atrophies musculaires accompagnent ce tableau, plus marquées 
au niveau des extrémités distales qu’a celui de la musculature proximale des membres supérieurs et 
inférieurs. Aprés environ 5 mois de traitement, la motilité reparait, le malade pouvant marcher étant 
soutenu. Aprés une année et demie de traitement il peut désormais marcher tout seul et utiliser ses 
membres supérieurs. Les extrémités distales des membres supérieurs et inférieurs présentent encore 
des atrophies. 


Obs. 2. — V.S., 47 ams, est admis le 24-1-1955, ayant un déficit moteur des membres supérieurs 
et inférieurs, avec paresthésies, douleurs et atrophies musculaires au niveau des mémes segments. 
Au mois d’avril 1954 des polyarthralgies ont apparu, mais elles ont été améliorées par le traite- 
ment salycilique. Deux semaines aprés, les polyarthralgies reparurent, s’accompagnant de douleurs 
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musculaires et d’un état fébrile. Le traitement salycilique resta inefficace. Un déficit moteur relatif 
s’était installé en méme temps aux membres supérieurs et inférieurs, avec douleurs, atrophies muscu- 
laires et état fébrile, réfractaires 4 toute médication. 

L’examen objectif 4 l’entrée met en évidence une limitation de la motilité volontaire aux extré- 
mités distales des membres tant inférieurs que supérieurs, la préhension étant impossible. La marche 
en steppage, est possible seulement si le malade est soutenu. Les réflexes O. T. abolis aux membres 
supérieurs et inférieurs. La compression du nerf tibial postérieur produit des douleurs vives des deux 
cétés ; les manceuvres d’élongation produisent les mémes douleurs aigu*s, avec hypoesthésie marquée 
aux extrémités distales des membres supérieurs et inférieurs. Les membres présentent aussi des atro- 
phies musculaires marquées surtout aux extrémités distales. Pas de signes d'atteinte pyramidale 
Sphincters normaux. Nerfs craniens normaux. L’état psychique est modifié par une bradypsychi 
et une lenteur de l’idéation. Crises convulsives généralisées 

Hémogramme : 3.810.000 hématies et 10.300 leucocytes. V. S. H 1h, 3 mm, 2h, 6 mm. L. C.-R 
négatif. Albumine 0,23/00, lymphocytes 0,3/mm*. Hémoculture et uroculture négatives. Apres six 
mois de traitement le malade est beaucoup amélioré 


Obs. 3. — I. T., 72 ans, est admis le 23 décembre 1955 pour un déficit moteur des membres supé- 
rieurs, une tuméfaction non douloureuse des extrémités distales aux membres supérieurs et une atro- 
phie de la musculature au niveau de la ceinture scapulaire. 

Le 13 octobre 1955, aprés le repas du soir, le malade vomit et perd connaissance. II se réveilie au 
lit, ayant des vertiges et une céphalée ainsi qu’un état de faiblesse. Le lendemain, aprés s’étre leve 
et allé labourer son champ, le malade est saisi d’un grand état de fatigue, céphalée et somnolence, 
avec des sensations de raidissement aux épaules. La fatigue est irrésistible et il s’endort sur place 
étant retrouvé par sa famille et amené a la maison le soir. Aprés 12 jours, des douleurs appa- 
raissent dans les articulations scapulo-humérales, qui s’accentuent progressivement irradiant aux 
bras et aux avant-bras, en méme temps avec une certaine difficulté des mouvements. Environ 3 se- 
maines aprés l’apparition de ces douleurs, les deux membres supérieurs présentent une parésie, avec 
atrophie de la musculature au niveau de la ceinture scapulaire et des bras et une tuméfaction des 
deux mains non accompagnée de douleurs. Au moment ot ces troubles se sont installés, les douleurs 
de la ceinture ont cessé. : 

L’examen objectif releva une abolition dela motilité active des membres supérieurs qui présen- 
taient seulement une esquisse de flexion de l’avant-bras sur le bras, avec l’hypotonie du membre su- 
périeur et une contracture légére en semi-flexion de l’avant-bras sur le bras. La force segmentaire est 
nulle 4 tous les deux membres supérieurs. Les réflexes O.T. stylo-radial, cubital, pronateur, bicipital 
et tricipital abolis 4 droite et vifs 4 gauche. 

La sensibilité est modifiée par une hypoesthésie douloureuse et thermique aux extrémités distales 
des membres supérieurs prévalant du cété gauche, avec hypoesthésie vibratoire au méme niveau 

Membres inférieurs normaux. 

Présence d’atrophies musculaires et de contractures fibrillaires au niveau des muscles de la cein- 
ture scapulaire bilatéralement, dans le sus-épineux, le sous-épineux, le sous-scapulaire et le biceps. 
(Edéme marqué avec aspect de main succulente bilatéralement. Hémogramme : 3.850.000 hématies, 
3.150 leucocytes. V.S.H. = 76mm1h; 106 2h. L.C.-R. négatif, Pandy-Nonne-Apelt faiblement 
positifs, albumine 0,26 p. 100, chlorures 7,25 p. 100, glucose 0,65 p. 100, .cytologie : 0,2 lympho- 
cytes/mm'. 


Obs. 4. — Rac. A. S., ménagére, est admise le 23 décembre 1955 ayant des crises convulsives sous 
intrantes. Approximativement Io jours avant l’admission elle est atteinte d'un état fébrile, avec des 
céphalées s’accentuant progressivement. Le 22 décembre 1955, la malade devient confuse, présente 
une incohérence de langage, veut lancer son enfant par la fenétre et, le soir du méme jour, présente des 
crises convulsives 4 caractére presque sous-intrant. Etat fébrile autour de 38°. 

L.C.-R. : 3 lymphocytes/mm', glucose 0,85, Pandy-Nonne-Apelt négatives. Hémogramme : 
4.550.000 hématies, 10.800 leucocytes. V.C.H. = 1 h 34 mm, 2 h 63 mm. 

Examen neurologique : syndrome pyramidal fruste bilatéralement (esquisse de Babinski), réflexes 
rotuliens et achilléens abolis, douleurs 4 la compression du nerf tibial postérieur bilatéralement 


Ces troubles périphériques, aprés s’étre partiellement remis, reparaissent et, a la suite d’un mois 
de traitement quand |’état psychique était redevenu normal, elle présente une nouvelle diminution 
de la force segmentaire des membres inférieurs et de vives douleurs a la compression du nerf tibial 
postérieur bilatéralement. 
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Obs. 5. — V. D., 32 ans, ménagére. Le 20-22 novembre 1955, céphalée, état fébrile, agitation. Le 
26 brusquement, céphalée atroce, chute avec perte de connaissance pendant quelques minutes. 

Elle est admise dans un hdépital de province avec le diagnostic d’ « hémiparésie gauche et aphasie 
motrice », et transférée plus tard 4 Bucarest afin de préciser son diagnostic. 

Elle est internée le 4 décembre 1955 dans notre clinique avec un état confusionnel et des céphalées. 

L’examen neurologique met en évidence une raideur de la nuque, signe de Kernig présent ainsi 
qu’une hémiparésie gauche flasque sans signes pyramidaux. 

Nerfs craniens : vue brouillée 4 1’O.D. (d’aprés ses déclarations). Facies atone, sans expression, im- 
possibilité de tenir les yeux complétement clos, impossibilité de contracter le muscle frontal, parole 
légérement dysarthrique, peu intelligible. 

Psychique : état d’obnubilation, désorientation dans le temps et l’espace, logorrhée, fausses iden- 
tifications, tendance a des états dépressifs avec agitation et délire, surtout pendant la nuit. 

Aprés 5-6 jours, la malade s’apaise, la céphalée s’améliore et son état mental se rétablit progressi- 
vement, mais neurologiquement elle présente encore une diplégie faciale périphérique prévalant du 
cété gauche. C’est dans cet état qu’elle sort de notre clinique le 30 janvier 1956. 

Examens et analyses de laboratoire : F. O. : faible oedéme des marges papillaires A. O. et hémor- 
ragie prérétinienne de 1’O.D., qui se sont peu a peu résorbées. 

Hémogramme : hématies 4.010.000/mm', leucocytes 7.400. Formule leucocytaire = n; L.C.-R. = 


normal ; R. B. W. et R. N. K. dans le sérum = négatives; V. S. H. = 1 h. 25 mm, 2 h 58 mm. 
Obs. 6. — R. E., ménagére, 25 ans. Est admise le 30 janvier 1956 dans notre clinique neurologique 


ayant un déficit fonctionnel total des membres inférieurs et une parésie du membre supérieur gauche 

Début brusque le 1¢* octobre 1955, avec céphalée, état sous-fébrile, somnolence profonde pendant 
27 jours. Ces symptémes sont suivis d’une paralysie du membre supérieur gauche et, au cours de la 
nuit d’aprés, par celle du membre inférieur gauche ; deux jours plus tard, le défcit gagne aussi le 
membre inférieur droit ; rétention d’urine pendant 7 jours. 

Admise dans un hépital de province a la section des maladies contagieuses, elle sort aprés 6-7 se- 
maines un peu améliorée (elle peut esquisser certains mouvements des membres inférieurs et peut 
utiliser encore mieux le membre supérieur). 

Etat présent a l’entrée dans notre clinique : Membre supérieur droit : normal 

Membre supérieur gauche : exécute des mouvements de I’articulation du poignet et des doigts, 
mais limités et sans force ; abduction impossible du bras. Présente des atrophies musculaires par- 
tielles ; sus-épineux, deltoide et muscles du bras. 

Membre inférieur droit : esquisse du mouvement de flexion dorsale du pied ; dans le reste abolition 


de la mobilité active. — Atrophies musculaires globales. — Membre inférieur gauche : abolition des 

mouvements, sauf l’abduction du pied ; pied fléchi. — Passivement : hypotonie. — Réflexes rotu- 

liens et achilléens présents 4 droite, absents 4 gauche. — Réflexes cutanés plantaires : en flexion a 

droite, aboli 2 gauche. — Sensibilité subjective : douleurs 4 la compression des troncs du tibial 

postérieur des deux cétés. — Sensibilité objective : normale. — Nerfs craniens : rien a signaler. 
Discussion 


L’analyse de ces observations permet donc de dégager le fait que dans tous ces cas 
ilaexisté une symptomatologie d’encéphalite traduite par les troubles sus-mentionnés, 
avec un syndrome périphérique, polyradiculonévritique, intéressant les nerfs craniens 
(dans un cas ) ou bien les paires rachidiennes. Dans ces derniers cas, les membres supé- 
rieurs et inférieurs ont présenté des formes de poliradiculonévrite généralisée, ou bien 
une radiculo-plexite cervico-brachiale. La participation du neurone moteur périphé- 
rique s'est également manifestée dans quelques cas, par l’existence d’amyotrophies 
diffuses, accompagnées parfois de tremblements fibrillaires, par l’atteinte de la corne 
antérieure ou des racines antérieures. 

L’évolution pour une partie des symptémes a été plus ou moins favorable dans la 
majorité des cas. La composante encéphalique a disparu assez vite et les troubles 
psychiques se sont remis sans séquelles. 

Il n’en est pas de méme pour les phénoménes radiculo-névritiques. A l'exception 
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d’un seul cas, totalement remis, tous les autres malades, malgré l’amélioration consi- 
dérable et le recouvrement assez appréciable des fonctions motrices ont eu des sé- 
quelles consistant dans un déficit moteur, l’abolition des réflexes ostéo-tendineux, des 
amyotrophies et des troubles frustes de la sensibilité. 

D’un intérét tout a fait particulier est dans nos cas la discussion du probléme con- 
cernant les facteurs étiologiques et l’encadrement nosologique de ces cas. 

A notre avis, le tableau pathologique est indubitablement celui d’une neurovirose. 
Malgré l’absence des éléments de diagnostic bactériologique et neurologique, nous 
croyons intéressant de souligner les données épidémiologiques et cliniques qui sont en 
faveur de nos affirmations. 

Il est certain que nous n’avons pas assisté 4 une épidémie, quoique la fréquence des 
cas de ce type soit significative pour l’existence probable de foyers de neuro-infections. 

Les arguments cliniques sont a l’appui de l’étiologie virotique dans tous ces cas : 
début aigu, fébrile, évolution caractéristique par exacerbations et rémissions et exclu- 
sion de l’éventualité d’une étiologie vasculaire ou tumorale. 

Les modifications humorales, comme dans la casuistique des auteurs soviétiques, 
n’offrent aucune base au diagnostic : le L.C.-R. n’a pas présenté, dans l’ensemble, des 
réactions biochimiques ou cellulaires modifiées ; la vitesse de sédimentation des héma- 
ties et l’aspect de l’hémogramme ont parfois relevé des altérations de type infectieux, 
quoique ces données soient encore insuffisantes et incertaines. 

Quant a l’encadrement nosologique de nos cas, nous ne pouvons certainement pas 
nous arréter au diagnostic d’encéphalite épidémique. 

L’apparition si rare de la maladie d’Economo depuis 25 ans et l’absence des 
séquelles parkinsoniennes chez ces malades excluent sur-le-champ cette maladie. 

En l’absence des données bactériologiques et sérologiques il est difficile pour nous 
d’affirmer dans nos cas |’étiologie virotique encéphalitique de printemps-été, mais les 
données cliniques nous ont déterminés a souscrire 4 ce diagnostic. 

Pour la précision du diagnostic étiologique, il faut recourir aux méthodes immuno- 
biologiques : réaction de la fixation du complément et neutralisation du sérum avec 
l’'antigéne de tiques ou de moustiques. 


(Clinique Neurologique, Hépital G. Marinesco, Bucarest). 
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Allocution de M. Jacques Decourt, Président sortant. 


MES CHERS COLLEGUES, 


Méme bissextiles, les années sont bien courtes. J’ai peine a croire que le moment est venu 
pour moi d’abandonner la Présidence dont je me sentais si fier. Je le fais de bonne grace, 
mais non sans regret, parce que j'ai l’impression d’étre relégué désormais au rang des 
fossiles, et surtout parce qu’il m’était fort agréable de contempler de face votre belle assem- 
blée, encore que cet avantage fit contrarié par le déplaisir de voir de dos et d’entendre 
moins bien les orateurs. J’ai conscience cependant de n’avoir été que d’une bien faible 
utilité pour notre Société, dont l’antiquité et la gloire assurent la marche irréprochable, 
grace, il est vrai, aussi, a l’activité de notre excellent secrétaire général, 4 qui je suis 
heureux d’adresser, une fois encore, l"hommage qu’il mérite. 

Mon prédécesseur, P. Mollaret, m’avait un peu inquiété en me cédant, l’an passé, le 
fauteuil qu’il avait si brillamment occupé. Son adieu était enveloppé de nuages menagants. 
Aucun orage n’a éclaté, ni prés ni loin de nous. Nous avons, en particulier, établi d’excel- 
lents rapports avec la Fédération mondiale de Neurologie dont l’organe fait une large 
place & nos travaux nationaux et a la langue frangaise. Nous avons eu, il est vrai, quelques 
soucis financiers, qu’ort heureusement aplanis une augmentation raisonnable;de notre 
cotisation et la contribution exceptionnelle que vous avez allégrement acceptée aprés 
I’émouvante exhortation de M. Tournay. On peut encore s’attrister de voir, malgré cela, 
nos publications quelque peu limitées dans leur étendue par les charges personnelles im- 
posées aux auteurs féconds. Mais la sobriété est une vertu, et les Mémoires les plus impor- 
tants sont assurés de trouver le traditionnel accueil de la Revue Neurologique. Quelques- 
uns d’entre nous se sont, & ce propos, inquiétés de voir renaitre un comité de contréle. 
Je crois que nous pouvons compter sur son intégrité et la valeur de ses jugements. Le con- 
sentement a la discipline est aussi une vertu, dont aucun, j’en suis sir, ne voudrait sérieu- 
sement se départir. Je suis heureux de vous faire savoir d’ailleurs qu’une décision toute 
récente de la Librairie Masson nous promet une amélioration dans la présentation de la 
Revue. 

Je suis assuré que notre Société, loin de ralentir sa marche connaitra de nouveaux pro- 
grés, grace a l’afflux des jeunes dont l’ardeur est prometteuse. Dirai-je que, pour ma part, 
je verrais assez volontiers s’élargir un peu sa porte étroite ? 

Mais je ne voudrais pas, Messieurs, prolonger davantage ce dernier moment de ma 
Présidence. Vous gagnerez beaucoup a me voir partir pour laisser la place 4 mon ami, 
Marcel David, dont la double compétence neurologique et neuro-chirurgicale est bien supé- 
rieure & mes pales mérites. Je suis certain que c’est sa venue que vous allez maintenant 
applaudir. 


Allocution de M. Marcel David, Président de la Société pour 1961. 


MES CHERS COLLEGUES, 


Encore plus qu’un grand honneur, la Présidence qui m’échoit cette année représente 
our moi un réle tout chargé de valeur symbolique que je n’assume pas sans émotion. 
C’est en effet la premiére fois, depuis les temps déja lointains ot Clovis Vincent présida 
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nos travaux, qu’un neuro-chirurgien « de carriére » pourrait-on dire, est appelé a ces 
hautes fonctions, — le Pt Petit-Dutaillis, vétéran de l’héroique époque, requis par d’impé- 
rieuses obligations, ayant di décliner un tel honneur il y a quelques années. 

Quand, il y a 29 ans, Cl. Vincent occupa la place ot je siége aujourd’hui, la neuro-chi- 
rurgie qu’il illustrait alors avec de Martel et Robineau, en éminente symbiose avec Ba- 
binski ou Sicard, était encore balbutiante et sans grande autonomie. 

C’est & ces pionniers disparus de la Neuro-chirurgie frangaise, auxquels il serait injuste 
de ne pas associer le nom de René Leriche, qu’il me faut d’abord adresser un hommage 
ému et reconnaissant, sans oublier toutefois la mémoire de nos amis, neuro-chirurgiens de 
la premiére vague, fauchés prématurément en pleine action : Pierre Puech, Jean Chris- 
tophe, Jean Guillaume, Daniel Ferey, René Rousseaux. 

Déja l’an dernier, comme vous le faisait remarquer Jacques Decourt, cette présidence 
n’était plus empreinte de pure orthodoxie neurologique. Mais |’endocrinologie et la neuro- 
logie ne sont-elles pas devenues inséparables dans beaucoup de domaines ? Et puis ne 
peut-on espérer sur les travaux de notre Société bientét septuagénaire, l’effet rajeunissant 
qu’est susceptible de déclencher cet apport hormonal ? II suffit d’ailleurs d’avoir assisté 
aux séances de l’an dernier pour apprécier la parfaite réussite que fut la présidence de notre 
ami Decourt. 

Peut-étre certains d’entre nous estimeront-ils également que leur Président d’aujour- 
d'hui, malgré ses origines médicales, n’est pas, lui non plus, de stricte obédience. Mais 
croyez-le bien, il n’est ni schismatique, ni iconoclaste. D’ailleurs la neuro-chirurgie ne 
représente-t-elle pas désormais avec la neurologie un des principaux chainons de cet 
ensemble de plus en plus complexe que constituent les Sciences Neurologiques ? 

Il n’est pas douteux cependant que l’apparition de la neuro-chirurgie en tant que spé- 
cialité cohérente et bien définie fut une date marquante dans l’histoire et l’évolution de 
la neurologie. 

Mais si la neuro-chirurgie doit beaucoup a la neurologie, aux besoins de laquelle présida 
sa naissanc?, c’est un truisme de souligner a quel point la jeune spécialité a transformé 
depuis trente ans, la pratique neurologique journaliére. 

N’est-il pas surprenant par exemple de considérer la place extrémement réduite que con- 
sacrent des traités a peine vieux de 15 ans, aux anévrysmes intracraniens, processus dont 
les neuro-chirurgiens, grace 4 la géniale découverte d’Egas Moniz, peuvent maintenant 
vérifier le nombre sans cesse grandissant. 

Par ailleurs, la confusion, autrefois sans importance pratique entre un trouble infec- 
tieux, vasculaire ou dégénératif et un processus expansif au sens le plus large du terme, est 
devenue aujourd’hui lourde de conséquence. 


Comme la pratique neurologique, mes chers Collégues, était aimable, — j’allais dire 
facile, — sous la Troisiéme République a son apogée dans les années qui précédérent et qui 


suivirent la premiére guerre mondiale. Le neurologiste n’avait que ses sens et son raison- 
nement pour se tirer d’affaire, mais avec quelle maitrise il savait s’en servir, avec quelle 
vigilance il éduquait ses facultés physiques et morales par une application de tous les ins- 
tants. Un marteau 4a réflexes, une épingle, une lampe de poche, un abaisse-langue, quel- 


quefois une ponction lombaire et, ma foi, il se faisait d’excellents diagnostics, — il s’en 
fait d’ailleurs toujours aujourd’hui, — sans grand laboratoire, sans électro-encéphalo- 


gramme, sans neuro-radiologie. Songeons 4 ces temps heureux ow le clinicien jouait son 
rdle de frére de charité n’ayant pas l’inquiétude d’appeler a son aide les ressources d’exa- 
mens compliqués ou de se faire épauler, dans les cas difficiles, par toute une équipe de 
techniciens qualifiés. 


Les scléroses en plaques étaient alors toujours de « véritables » scléroses en plaques et dans 
le cas ol quelques symptémes atypiques ou une évolution insolite attiraient l’attention, 
le plus consciencieux des cliniciens arrivait toujours 4 intégrer plus ou moins les troubles 
dans le cadre nosologique proposé. Les myélites d’Erb étaient un refuge commode pour les 
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paraplégies sans troubles sensitifs ou sans modifications du liquide. Quant aux hémorragies 
méningées, et particuli¢rement les hémorragies dites essentielles des adolescents, la ques- 
tion était de savoir si les ponctions lombaires répétées soulageaient ou non le malade et la 
date optima de leur opportunité. Et dans combien de cas n’alléguait-on pas une probléma- 
tique syphilis pour expliquer et traiter des troubles nerveux d’étiologie jusque-la fort indé- 
cise ? Les malades somme toute, avec les connaissances et les possibilités de l’époque, 
subissaient leur destinée en fonction de la gravité ou de la curabilité spontanée de leur mal 
Une erreur grossiére n’était qu’une blessure d’amour-propre pour le clinicien, en cas de 
vérification anatomique par exemple, mais un diagnostic exact ne changeait souvent rien, 

En vérité, aprés l’apparition de l’encéphalite épidémique, la neurologie était dans une 
impasse. Une sémiologie rigoureuse, des descriptions ma -istrales, des études anatomiques 
trés poussées aboutissaient 4 un nihilisme thérapeutique a peu prés absolu. 

Certes, & cette époque, l’impaludation permettait de guérir la paralysie générale 
certes la découverte du Luminal avait transformé la condition misérable des grands 
épileptiques ; de méme la Prostigmine faisait vivre des myasthéniques graves, mais que 
de déboires, de déceptions ! Les plus convaincus faisaient des efforts pour s’assurer des 
vertus du salicylate de soude dans les maladies infectieuses neurologiques. 

Le cas neurologique en apparence le plus banal pose, maintenant, chaque jour, a chaque 
neurologiste, des énigmes difficiles et parfois angoissantes : un probléme nosologique géné- 
ralement facile ; un probléme étiologique, que les plus subtils champions de la clinique 
neurologique se déclarent souvent incapables de trancher sans les multiples investigations 
complémentaires proposées par le neuro-chirurgien, sous l’impulsion duquel d’ailleurs, 
elles ont pris naissance et se développérent. 

Il ne s’agit pas, mes chers Collégues, croyez-le bien, de faire ici un plaidoyer pro domo 
mais 4 ceux qui pourraient reprocher a nous, neuro-chirurgiens, l’abus de ces examens com- 
plémentaires, — négatifs dans nombre de cas —, on pourrait d’ailleurs en dire autant pour 
les méthodes para-cliniques apportées par les autres disciplines, 4 ces Collégues, dis-je, 
je rappellerai ce qu’écrivait en 1945 Noél Fiessinger au sujet des explorations fonction- 
nelles. A condition que celles-ci soient dirigées, limitées et précises, elles mettent, disait-il, 
sur la voie d’une connaissance impossible 4 acquérir par d’autres moyens : c’est alors 
i que les méthodes d’exploration jugées d’abord par la clinique, permettront ensuite de juger la 
clinique », 

Le mode de pensée actuel de tout neurologiste est orienté, dans bien des cas, en fonction 
d’un acte thérapeutique neuro-chirurgical. La fameuse devise de Mérimée : « Souviens- 
toi de te méfier », est & notre époque celle du neurologiste consultant. Il est peu de 
maladies neurologiques, méme parmi les plus classiques et les plus évidentes, qui ne 
laissent au clinicien comme une arriére-pensée de possibilités curatives autres que les 
thérapeutiques médicales, trop souvent décevantes. 

Cette sclérose en plaques typique n’est-elle pas également symptomatique d’une malfor- 
mation de la charniére cranio-vertébrale ou d’une lésion discale cervicale ? Cette sclérose 
latérale amyotrophique rapidement évolutive ou ce syndrome bulbaire ne cachent-ils pas 
une néoformation médullaire ou une tumeur du trou occipital ? Ce syndrome parkinsonien 
ne se montre-t-il pas comme |’expression fallacieuse d’un méningiome fronto-temporal et, 
s'il est d’ordre infectieux ou dégénératif, ne peut-il étre susceptible d’amélioration par une 
coagulation sous-corticale ? Cette hémiplégie de l’age mar qui parait liée 4 une thrombo- 
artérite cérébrale n’est-elle pas le fait d’ur glioblastome, d’un hématome sous-dural ou 
d’une thrombose de la carotide du cou ? 

Cet état de détérioration intellectuelle progressive est-il la conséquence d’une tumeur de 
l’étage antérieur ou celle d’une atrophie cérébrale ? Cette paralysie oculaire, d’appari- 
tion brutale, reléve-t-elle d’une myasthénie débutante, d’un spasme vasculaire ou d’un 
anévrys. .c de l’hexagone de Willis ? 

Nous pourrions multiplier les exemples. 

Bien plus, des maladies neurologiques beaucoup plus rares, viennent méme troubler 
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le neurologiste dans son mode de raisonnement et il n’est guére d’affection de notre domaine 
qui échappe entiérement A une emprise neuro-chirurgicale possible. Les comédons de la 
sclérose tubéreuse de Bourneville, les taches café au lait et les kystes de la maladie de 
Recklinghausen, les vertébres ouatées des pagétiques, — il y a 30 ans de simples curio- 
sités descriptives — sont aujourd’hui autant de piéges avec lesquels le clinicien doit s’ar- 
mer de ruse et faire appel 4 toutes ses ressources. 

C’est M. André-Thomas lui-méme avec Ajuriaguerra qui me firent opérer, il y a quelques 
années, & Sainte-Anne, une maladie de Charcot-Marie typique, en réalité symptomatique 
de neurinomes médullaires multiples. 

Il y a quelque trente ans, l’interne de garde des services de neurologie a la Salpétriére 
passait des nuits paisibles et on |’éveillait seulement, de loin en loin, pour aller saigner une 
vieille femme qui, dans une Division au plafond poutré, faisait une crise d’cedéme aigu 
du poumon. Les gardes des services de neuro-chirurgie et méme celles des services de neu- 
rologie, sont aujourd’hui souvent mouvementées, parfois dramatiques et posent a nos 
assistants et 4 nos internes des décisions critiques. Ainsi, le malade qui a fait un ictus et 
dont les troubles de la conscience augmentent, l’hémorragie méningée qui s’installe sont 
des urgences de toutes les nuits, et souvent difficiles & résoudre. 

Il vaut mieux faire une artériographie négative, & condition qu’elle soit faite dans les 
régles, par une équipe stable et bien entrainée, que de passer & cété d’un hématome sous- 
dural dont l’évacuation permet une guérison rapide. 

Si la pensée du neurologiste est aujourd’hui instinctivement orientée vers une possibi- 
lité neuro-chirurgicale, le neuro-chirurgien, cela va de soi, doit connaitre 4 fond la médecine 
et s’efforcer de penser toujours en neurologue et en physiologiste. Est-ce absolument un 
paradoxe de dire que le véritable neuro-chirurgien est peut-étre celui qui cherche la contre- 
indication opératoire, la justifie par ses enquétes et raméne dans le rang de la neurologie 
pure une affection qui, de prime abord, semblait neuro-chirurgicale ? 

Il est des angiographies et des pneumographies que le neuro-chirurgien doit savoir refu- 
ser. Il est des gliomes mal placés ou d’évolution lente qu’il est préférable de ne pas opérer 
malgré les sollicitations souvent pressantes du neurologiste ; des épilepsies dites temporales 
envers lesquelles le neuro-chirurgien doit se récuser, des algies invétérées avec surcharge 
affective qui justifient la contre-indication opératoire. 

Dans notre consultation de médecine psychosomatique, plus de 60 % des céphalées 
apparaissent d’origine fonctionnelle chez des déprimés qui souvent vivent dans la hantise 
d’une tumeur cérébrale, ou des inadaptés qui se réfugient dans la maladie. Chez ces ma- 
lades, — toute base organique étant éliminée —, une psychothérapie bien conduite réussit 
souvent. 

Comment ne pas invoquer d’autre part, les possibilités nouvelles, parfois méme révolu- 
tionnaires, qu’apporta le développement de la neuro-chirurgie a4 la neuro-physiologie hu- 
maine. Celle-ci ne saurait désormais se contenter, particuliérement en ce qui concerne les 
fonctions nerveuses supér eures, d’une extrapolation des données de l’expérimentation 
animale. De plus, il est inévitable, comme le fait remarquer M. R. Walshe dans un récent 
article, que les neuro-physiologistes manifestent beaucoup moins d’intérét vis-a-vis de 
notre travail que nous envers le leur, car c’est le privilége de toute science de base de trou- 
ver son but en elle-méme. Aussi, dans l’édification d’une neuro-physiologie humaine, de- 
vons-nous utiliser la maladie et nos actes thérapeutiques pour extraire de chaque situa- 
tion des connaissances qui approchent de l’expérience. Parmi les sciences neurologiques, 
la neuro-chirurgie constitue un champ admirable de la recherche appliguée. Celle-ci ne 
prenant d’ailleurs toute son efficacité qu’avec le concours d’une équipe qualifiée compre- 
nant des représentants des diverses disciplines. 

Déja, en 1829, Lobstein (de Strasbourg) insistait sur le fait que « ce n’est pas l’organe al- 
téré, mort, que le médecin veut connaitre, mais l’organe vivant, agissant, exergant les 
fonctions qui lui sont propres ». 

Il n’est pas douteux que la chirurgie stéréotaxique encéphalique, ou l’acte sanglant et 
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le risque opératoire sont réduits et qui utilise au maximum les techniques d’investiga tion 
s‘inspirant de la recherche fondamentale pour la mettre au service de la séméiologie et de 
la thérapeutique, favorisera l’épanouissement harmonieux d’une neuro-physiologie véri- 
tablement humaine. 

Mais je m'égare... Pardonnez-moi de m’étre ainsi laissé emporter par mon sujet. Un tel 
manque de contréle augure bien mal des fonctions d’un Président dont le réle essentiel 
est de diriger vos débats et d’en limiter l’excessive durée. Je m’efforcerai donc de faire en 
sorte que ce mauvais exemple ne soit pas suivi. C’est une fonction a laquelle je m’adap- 
terai facilement, si parfaitement conseillé que je serai par notre cher Secrétaire Général, 
mon vieux camarade Sigwald dont l’autorité si courtoise et le dévouement m’éviteront 
maints soucis. Je ne parle pas de ceux qui concernent la trésorerie — ils me rappellent 
ceux de la Société de Neuro-chirurgie de Langue Frangaise et ne sont pas les moindres — 
mais, grace 4 la haute compétence de M™® Sorrel-Dejerine, ils me seront évités. Et puis, 
n’ai-je pas auprés de moi, Paul Guilly, qui me prodigue depuis tant d’années un affectueux 
appui et qui m’apportera, j’en suis certain, son efficace collaboration. 

Il est temps maintenant de nous mettre au travail et d’ouvrir nos débats 





NECROLOGIE 


Léon LARUELLE (1876-1960) 


Au printemps dernier, s’est éteint 4 Bruxelles Léon Laruelle, qui était membre d’honneu 
de notre Société, a titre étranger. Tous ceux qui, en Belgique, ont salué sa mémoire, s’ac- 
cordent a dire combien s’harmonisaient en lui les qualités du savant, du médecin, de 
homme de cceur. 

Dés 1899, il avait orienté sa carriére vers la neuro-psychiatrie en entrant a la Clinique 
des Maladies Mentales de l’Université de Liége, dans le service du P® Xavier Francotte, 
ov il s’initia aux techniques de l’Anatomie pathologique du systéme nerveux. Il pour- 
suivit ensuite sa formation a Paris, auprés de Joffroy, de Ballet, de Dupré, de Dejerine 
et de M. André-Thomas, & Munich auprés de Kracpelin et d’ Alzheimer. 

Rentré a Liége, il crée un service de formule originale : le Sanatorium de Haut-Pré, 
destiné au traitement en cure libre des petits malades mentaux et des toxicomanes. Aprés 
la guerre de 1914-1918, appelé a Bruxelles a la succession du Pt Auguste Ley, il fonde le 
Centre Neurologique Belge, qu'il dote, en 1928, d’un Laboratoire de Recherche, ov il 
réalise dés lors ses principaux travaux sur l’anatomie normale et pathologique du systéme 
nerveux, créant des techniques originales, notamment d’admirables coupes longitudinales 
du névraxe. Il étudie ainsi les centres végétatifs du diencéphale. du bulbe et de la moelle 
épiniére, la colonne de Stilling-Clarke, non seulement chez l’Homme, mais chez les em- 
bryons des Mammiféres, les lésions nerveuses de la maladie de Heine-Medin. Excellent 
clinicien, il s’attache aussi a l'étude des spasmes de torsion, des neuro-anémies, a l’explora- 
tion cérébrale par l’encéphaiographie gazeuse, le cardiazol, l’hyperpnée expérimentale. 

A partir de 1928, il consacre d’importants travaux cliniques, histologiques et thérapeu- 
tiques a la poliomyélite. En 1943, il fonde la Ligue Nationale Belge, puis la Ligue Euro- 
péenne contre la poliomyélite, et, en 1945, un Centre clinique de traitement de cette affec- 
tion. C’est sous son impulsion que se réunissent les premiéres Conférences Internationales 
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Européennes de la poliomyélite & Bruxelles (1948), 4 Paris (1949), 4 Amsterdam (1950), 
Avec sa fidéle collaboratrice, M"¢ Reumont, il publiait encore, en 1958, un important 
mémoire, remarquablement illustré, sur l’histologie de la poliomyélite humaine, en relation 
avec certains de ses aspects physio-pathologiques et notamment avec ses symptémes 
neuro-végétatifs. 

Ses travaux et sa personne ont valu 4 Léon Laruelle de nombreux témoignages d’estime 
et d’amitié de la part du monde scientifique international, lors de son Jubilé professionnel, 
qui consacrait cinquante années de labeur scientifique et de dévouement aux malades, 
dans le domaine de la Neurologie et de la Psychiatrie. 

Au nom de la Société francaise de Neurologie, qui s’honorait de le compter parmi ses 
membres, je rends un pieux hommage a sa mémoire. 


COMMUNICATIONS 


A propos de I’épilepsie et des altérations E.E.G. dans la neurofibromatose 
de Recklinghausen, des formes frustes et de leur importance génétique. 
Présentation de 2 cas familiaux, 


par MM. Th. Alajouanine, F. Contamin, R. Lecasble et S. Tomkiewicz. 


La plupart des auteurs qui ont observé des manifestations comitiales au cours de la 
maladie de Recklinghausen soulignent leur rareté, et l’opposent a leur extréme fréquence 
dans la sclérose tubéreuse de Bourneville. 

Avant l'utilisation clinique de l’électroencéphalographie, cette rareté apparait a la lec- 
ture aussi bien des travaux d’ensemble consacrés a la neuro-fibromatose ou & ses localisa- 
tions encéphaliques (1, 3, 4) que de ceux, plus particulitrement voués au probléme de 
l’épilepsie (8, 14, 16). Récemment encore, Troch (15) s’étonnait de trouver sur ce sujet 
une littérature fort mince, pour une affection que l’on sait cependant capable d’une telle 
ubiquité et d’un tel polymorphisme dans ses lésions encéphaliques (4, 5). 

La pauvreté des données bibliographiques ne refléte pas cependant, pour la plupart des 
auteurs précités, la fréquence réelle de l’épilepsie dans la neurofibromatose. Yakovlev et 
Guthrie (17) par exemple, examinant 500 épileptiques dans une institution spécialisée, 
trouvaient parmi eux 55 cas de Recklinghausen. Mais les difficultés sont trés grandes 4 
apprécier cette fréquence réelle. 

D’une part, en effet, la signification de l’épilepsie est loin d’étre univoque, et méme 
éliminée la possibilité d’une coincidence, il reste que les cas ov les crises sont concomitantes 
du développement d’une tumeur cérébrale ou d’un syndrome d’hypertension intracra- 
nienne, doivent étre distingués de ceux ou l’épilepsie évolue de fagon chronique, associée 
seulement a un degré variable de détérioration mentale ou méme isolée. 

D’autre part, les déterminations dominantes de la neurofibromatose, tantét cutanées, 
tantét nerveuses, orientent les malades vers des centres différemment spécialisés od une 
enquéte complete, a la fois dermatologique, neurologique, ophtalmologique, et génétiques 
comme le souhaite Kissel (10,11) n’est pas toujours réalisable, et ot: la ou les déterminations 
qui demeurent au second plan, pourront passer inaper¢ues ou ne pas étre interprétées cor- 
rectement. 
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Enfin, il existe des formes oligosymptomatiques, des formes frustes, de la neurofibro- 
matose, et depuis fort longtemps se pose, a propos de tels cas, le probléme des limites 
(nombre de lésions cutanées, associations neuro-cutanées...) de l’affection, probléme dont 
l'intérét est sans doute surtout d’ordre génétique comme l’illustre notre premiére obser- 
vation. 

L'électroencéphalographie a apporté au probléme qui nous occupe des données nou- 
velles. Quelques observations, cliniques et E.E.G., de neurofibromatose avec épilepsie, 
ont été récemment rapportées (8, 13, 15). Surtout, un certain nombre d’auteurs se sont 
attachés a rechercher les altérations E.E.G. chez des neurofibromateux présentant ou 
non des crises ou des signes d’atteinte encéphalique (2, 9, 10, 11) et éventuellement chez 
leurs collatéraux (15). Il ressort de ces travaux que ces altérations sont d’une extréme 
fréquence, et que l’intérét d'une telle exploration au cours d’une enquéte génétique est 
évident. 

C’est parce qu’elles se rattachent étroitement aux diverses questions rapidement es- 
quissées ci-dessus et qu’elles nous paraissent illustrer particuliérement bien leurs différents 
aspects que nos deux observations nous ont semblé mériter de vous étre présentées. 


Obs. 1. M. G... Michel, 4gé de 31 ans, habituellement domicilié 4 Mostaganem, est hospitalisé 
ala Clinique des Maladies Nerveuses en novembre 1959, a l'occasion d’un séjour a Paris, pour asthé- 
nie et amaigrissement de survenue récente chez un comitial ancien. 

Précisons tout de suite que la recherche d’une insuffisance surrénale, motivée par les troubles dont se 

laignait ce sujet et par une pigmentation — 4 la fois ethnique et solaire — des parties découvertes 
acorn négative. L’asthénie et l’amaigrissement purent étre rapportés a des difficultés économiques 
passagéres. 

Les crises comitiales datent, chez ce sujet, de l'adolescence. La premiére eut lieu a l’age de 14 ans, 
les suivantes furent d’abord rares (une tous les deux ou trois ans) puis leur fréquence s’accrut peu a 
peu et, dans les trois derniéres années, elles sont devenues a peu prés hebdomadaires. Un traitement 
a base d’Orténal a été trés irréguli¢rement suivi. L’allure clinique de ces crises est tout a fait caracté- 
ristique de l'association Petit Mal myoclonique + Grand Mal. Elles surviennent toujours le matin, 
peu aprés le réveil. Elles se limitent parfois 4 des secousses cloniques des membres, surtout supé- 
rieurs. Le malade se couche lorsqu’elles surviennent, car d'autres fois elles sont suivies de perte de 
connaissance avec convulsions, purement toniques d’aprés l’entourage, et état stuporeux d'une 
dizaine de minutes. 

Il n'y a, chez M. G... aucun antécédent pathologique notable, ni traumatique. L’examen clinique 
du systéme nerveux ne met en évidence aucune anomalie. I] n'y a aucun trouble caractériel, aucun 
déficit intellectu2! chez ce sujet. L’examen ophtalmoscopique est également normal. 

La radiographie du crane montre, sur les os de la voite, un aspect dit en « poils de brosse Cet 
aspect nous fit rechercher, en vain, une anémie hémolytique 

L’E.E.G. montra enfin des signes caractéristiques de mal comitial : le rythme alpha est a Io c/s 
environ, de répartition et de réactivité normales, mélé 4 un peu de rythmes béta a prédominance 
antérieurs et A un peu de rythmes théta non focalisés. On enregistre en petit nombre des anomalies 
paroxystiques généralisées, se présentant comme de courtes et amples bouffées de grande amplitude, 
renfermaint d2s rythmes lents de 2 4 3 c/s., des pointes et des pointes-ondes non rythmiques (fig. 1). 
L’hyperpnée et la stimulation lumineuse intermittente sont inactives. 

Etant donné Vancienneté des crises, l’absence de tout trouble neuro-psychique décelable, l’allure 
<essentielle » de ce mal comitial, nous renoncons a pratiquer une encéphalographie gazeuse et pres- 
crivons un traitement associant gardénal et épidione. Les nouvelles recues depuis nous indiquent que 
la fréquence des crisss — qui d’ailleurs n’entravent pas l’activité de ce sujet — a diminué. 


Obs. 2. — Le 12 mars 1960, M. G... nous adresse sa fille Lucie, 4gée de 13 ans et demi, pour avis 
thérapeutique sur une neurofibromatose cutanée. 

L'interrogatoire nous apprend qu'une tumeur rétro-auriculaire gauche fut découverte par sa mére 
alors que l'enfant était 4gée d> 8 ans. Cette tumeur resta d’abord indolore et de volume modéré (une 
noix) puis grossit et devint sensible a la pression, cependant que l’oreille se déformait et que le 
conduit auditif externe s’obstruait progressivement. Le Dt Rabéchault, qui voit l'enfant a ro ans, 
adresse &4 Alger ot le P* Descuns pratique l’exérése de la tumeur. Elle était alors grosse comme 
une orange occupant toute la région temporale gauche, débordant en haut sur la région pariétale. 
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L’intégrité de l’os sous-jacent est constatée lors de l’exérése. L’examen histologique permet de 
reconnaitre la nature gliomateuse de cette tumeur. Depuis cette exérése, une repousse locale modérée 
s'est faite, mais toute la moitié gauche de la téte est cependant déformée : le pavillon de l’oreille est 
épaissi, comme infiltré, le conduit auditif externe est presque complétement obstrué, les sillons pré- 
et rétro-auriculaires sont comblés. La région mastoidienne, la tempe jusqu’au quart supéro-externe 
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de l’orbite, la région parotidienne, sont également infiltrées par cette masse de consistance molle, de 
limites imprécises, ne modifiant pas I’ steer des téguments, indolore a la pression. 

A cette « tumeur royale », au sujet de laquelle notre avis thérapeutique est sollicité, s’associent de 
multiples taches pigmentaires, de tailles variables, trés disséminées, prédominant dans la région 
dorsale. Nous n’avons pu avoir aucune précision sur la date d’apparition de ces taches. Le reste de 
l’anamneése n’apprend rien a signaler 

Mais cette maladie de Recklinghausen n’est pas purement cutanée. Il existe en effet, dés l'inspec- 
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tion, une asymé¢trie oculaire, probablement en partie liée a l'infiltration de la paupiére supérieure 
gauche, en partie 4 un léger strabisme concomitant convergent de l’ceil gauche. II n’y a pas de para- 
lysies oculo-motrices. L’acuité visuelle et le fond d’ceil sont normaux a droite. 

Mais a gauche (D* M. Fontaine), il existe une myopie de 8 et une baisse trés importante de l’a- 
cuité visuelle : méme aprés correction, l'enfant compte mal les doigts 4 30 cm. L’examen ophtalmos- 
copique montre des lésions trés spéciales : la moitié supéro-nasale de la papille est floue, légérement 
surélevée, de coloration grisatre, la moitié temporale inférieure est remplacée par une plage vague- 
ment arrondie, d’aspect cicatriciel, atrophique, avec des dépéts pigmentaires. II s’agit, la aussi, de 
lésions d’ordre neuro-fibromateux. 

L’examen clinique du systéme nerveux ne met en évidence que des anomalies extrémement dis- 
crétes de l'appareil vestibulaire : quelques secousses nystagmiques dans les regards latéraux extrémes 
et, a l’épreuve calorique, un certain degré d’hyperexcitabilité. Ces quelques anomalies sont probable- 
ment 4 mettre en rapport, de méme que la surdité de transmission de l’oreille gauche, avec l’obs- 
truction du conduit auditif externe et l'inflammation locale qui en est la conséquence. Les autres 
fonctions sensorielles, les fonctions motrices, sensitives, l’équilibration, sont normales. 

Le développement intellectuel est en revanche assez médiocre, bien que l’activité scolaire satis- 
fasse les parents. A l’échelle de Wechsler-Bellevue, le Q. I. verbal est de 63, le Q.I. performance de 
61, le Q.1. total de 57 ; ce sont des chiffres de débilité certaine. 

Il s’y associe un petit infantilisme, non seulement psychique, mais neuro-endocrinien. Chez cette 
enfant de 13 ans 1 /2, la taille est de 146 cm, le poids de 33,800 kg. Le retard pubertaire est manifeste, 
surtout compte tenu des conditions ethniques et géographiques : pas de menstruation, pas de pilo- 
sité pubienne ni axillaire, développement mammaire minime, morphologie discrétement masculine, 
avec un diamétre bi-acromial supérieur au diamétre bitrochantérien. L’élimination urinaire des 
17-cétostéroides est de 2,8 mg/24 h., celle de la F.S.H. inférieure 4 6 unités-souris / 24 h. L’appétit, 
la soif, le sommeil sont normaux. 

Le reste de l’examen clinique est négatif. 

La radiographie du crane met en évidence quelques anomalies : impressions cérébriformes dissé- 
minées, sillons des sinus latéraux trés visibles, aspects en « poils de brosse » des os de la voite. La 
selle turcique, les canaux optiques et les conduits auditifs internes sont radiologiquement normaux. 

L’encéphalographie gazeuse ne montre aucune anomalie manifeste dans les dimensions, la morpho- 
logie, ni la situation des différentes cavités injectées. Il existe dans le liquide céphalo-rachidien une 
trés discréte réaction cellulaire (tube I : 7,4 lymphocytes, tube III : 12 lymphocytes / mm‘), avec un 
taux d’albumine (0,20 g/l) et une courbe de benjoin strictement normaux. 

C’est surtout l’E.E.G. qui devait nous réserver des surprises, chez cette enfant totalement exempte, 
d’aprés son témoignage comme d’aprés celui du pére, de toute crise, myoclonie, ou méme absence. 
Le rythme alpha est ample et labile, voisin de 9 c/s, mélé 4 des rythmes théta abondants diffus et 
de nombreuses ondes lentes isolées postérieures. I] existe, sous hyperpnée surtout, des anomalies 
paroxystiques, se présentant comme des bouffées lentes a 4 c/s, bréves, amples, généralisées et ren- 
fermant des pointes-ondes. La stimulation lumineuse est inactive (fig. 2). 

Cet aspect du tracé nous incita 4 examiner complétement les téguments du pére : nous y décou- 
vrimes une tumeur sous-cutanée unique, de consistance fibromateuse, du volume d’une féve, par- 
courue de fines télangiectasies, au voisinage de l’omoplate gauche. 

L’enquéte génétique ne peut étre poussée plus loin, les autres membres de la famille vivant en 
Algérie. Lucie ressemble beaucoup a son pére. D’aprés celui-ci il n’y a, ni chez ses ascendants (pére 
et mére encore vivants), ni chez ses autres enfants (2 garcons agés de 11 et 1 an, 3 filles Agées de 9, 7 
et 3 ans), aucune anomalie neuro-psychique ou cutanée. 


En résumé, les cas de ce malade et de sa fille peuvent schématiquement s’opposer 

— Chez l'un épilepsie, d’allure essentielle et isolée, 4 l’exception d’une tumeur cutanée 
unique et, peut-étre, de quelques anomalies de structure de la voite du crane. 

— Chez l’autre neuro-fibromatose cutanée typique, associée a des lésions oculaires, 
des anomalies craniennes, un infantilisme somatique et psychique, et des altérations élec- 
tro-encéphalographiques du méme type que celles du pére, mais sans aucune traduction 


clinique. 
La premiére observation, celle du pére, nous parait constituer un exemple typique d'une 
de ces formes frustes de la neurofibromatose, que seule nous permirent d’affirmer |’ obser. 
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vation de sa fille et la découverte, qui s’ensuivit, d’une tumeur neurofibromateuse cutanée. 
Il est particuliérement remarquable que la seule expression neurologique de l’affection 
soit chez lui une épilepsie d’allure essentielle, associant un Petit Mal myoclonique a des 
crises de Grand Mal et a des altérations E.E.G. caractéristiques. 

L’observation de la fille est beaucoup plus compléte, puisqu’elle associe 4 des lésions 
cutanées des lésions oculaires, des anomalies craniennes, une certaine débilité mentale et 
des troubles neuro-endocriniens, toutes déterminations signalées &4 maintes reprises dans 
la neurofibromatose (6, 7, 12). Mais ici les altérations E.E.G. constituérent une surprise 
que rien cliniquement ne permettait de prévoir. Le risque de comitialité qu’elles com- 
portent pour l’avenir est également imprévisible, puisque de tell s altérations ont été 
observées chez des sujets non-comitiaux (9) ou présentant seulement un seuil photo-car- 
diazolique abaissé (15). 

L’interprétation des crises d’épilepsie chez le pére, comme celle des troubles encépha- 
liques cliniques et E.E.G. chez la fille, ne peut, en l’absence de documents anatomiques, 
étre qu’ hypothétique. 

Leur rattachement a la neurofibromatose nous parait peu douteux. On ne peut, en effet 
affirmer l’indépendance d’un trouble nerveux vis-a-vis de cette affection, chez un sujet 
qui en est atteint, que si une autre étiologie peut étre trouvée a l’origine dudit trouble. 
Et on ne saurait envisager, comme l’ont fait certains (15), la coexistence de deux affec 
tions héréditaires (épilepsie et neurofibromatose), que si l’on en trouve dans les ascen- 
dants des cas rigoureusement isolés. Ces deux sortes d’arguments faisant défaut chez nos 
malades, toutes les présomptions pésent sur eux en faveur de l’interdépendance troubles 
encéphaliques-neurofibromatose. 

Ii nous parait peu vraisemblable que celle-ci s’exprime sous une forme tumorale : l’an- 
cienneté des crises, l’absence de tout trouble intercritique chez le pére, l’'absence d’anoma- 
lies décelables a l’encéphalographie gazeuse chez la fille, le type des altérations électro- 
encéphalographiques chez les deux, concordent a faire rejeter cette hypothése. I] convien- 
drait plutét, croyons-nous, de rapprocher les faits cliniques et E.E.G. rapportés dans nos 
observations de la fréquence avec laquelle sont signalées, depuis Bielschowsky, les lésions 
de gliose encéphalique dans la neurofibromatose, et méme éventuellement chez des sujets 
n’ayant présenté de leur vivant aucun trouble neurologique. 

Sur un plan plus général enfin, ces deux observations soulignent 4 nouveau l’intérét 
de l’'examen des téguments et de l’enquéte génétique dans les épilepsies d’allure essentielle, 
comme l’intérét de l’enquéte E.E.G. dans la neurofibromatose de Recklinghausen, notions 
sur lesquelles a particuliérement attiré l’attention l’école nancéenne (9, 10, II, 14 
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La méningo-encéphalite de la maladie de Behget. 
A propos d’une observation anatomo-clinique, 


par MM. Th. Alajouanine, P. Castaigne, F. Lhermitte, J. Cambier 
et J. C. Gautier. 


L’association d’aphtes buccaux, d’ulcérations sur les muqueuses génitales et d’une uvéite 
a hypopion caractérise le syndrome de Behget. Les manifestations nerveuses sont rares 
puisqu’elles n’ont été mentionnées que da’s une vingtaine d’observations. Cing d’entre 
elles seulement ont donné lieu 4 un examen _histopathologique. C’est la raison pour laquelle 
nous rapportons l’observation clinique et anatomique suivante dont l'étude deétaillée 
paraitra prochainement dans la Presse Médicale. 


M. Ja... Jacques, 4gé de 40 ans, Chef d’Entreprise 4 Dakar, constata pour la premiére fois, en mai 
1959, l’apparition sur la verge et le gland d’ulcérations indolentes, saignant au contact, entourées 
d’cedéme. Au cours d’un traitement associant des antibiotiques aux corticoides, les ulcérations cica- 
trisérent en quelques jours. Un mois plus tard (juin 1949), les lésions génitales réapparurent avec des 
caractéres identiques. A la fin du mois d’aoit, l'état général s’altéra avec un état fébrile 4 39°, des 
douleurs oculaires uni puis bilatérales associées 4 des troubles de la vision, et enfin des signes d’at- 
teinte nerveuse, obnubilation, hypoacousie bilatérale, hypoesthésie dans le domaine du nerf triju- 
meau gauche. Un traitement antibiotique associé a l’hydrocortisone, puis a la phénylbutazone fut 
entrepris. La température revint au voisinage de la normale, mais les signes muqueux, oculaires et 
neurologiques ne furent pas modifiés. 

Le 2 octobre 1959, le malade fut admis a la Clinique des Maladies du Systéme Nerveux. A cet 
date, le tableau clinique réunit les éléments caractéristiques du syndrome de Beh¢et. Les manifes- 
tations cutanéo-muqueuses comprennent des atteintes génitales, pharyngées et cutanées : la verge est 
le siége de plusieurs ulcérations nécrosantes avec un cedéme important ; la luette présente une ulcé 
ration et un cedéme qui s’étend a la paroi pharyngée ; sur la face externe de la jambe droite on note 
une lésion érythémato-squameuse, nettement surélevée, sensible a la pression. Le syndrome ophtalmo- 
logique revét la forme d’une uvéite antérieure avec hypopion, bilatérale, plus marquée a droite. Le 
syndrome neurologique est sévére. Le malade est dans un état d’obnubilation et d’indifférence d’ou 
ilémerge difficilement lors de l’examen. II existe une diminution de la force musculaire des membres 
gauches. Les réflexes tendineux sont abolis aux membres inférieurs, vifs aux membres supérieurs. Il 
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n'y a pas de signe de Babinski. La sensibilité posturale est normale aux membres et il n’existe pas 
de troubles de la sensibilité superficielle sauf 4 la face ot l’on met en évidence une hypoesthésie aux 
divers modes dans le territoire des branches nasale et frontale du nerf trijumeau gauche. On note une 
surdité importante, bilatérale, trés probablement mixte. La motricité oculaire est normale mais 
quelques secousses nystagmiques se produisent dans le regard latéral. La coordination des mouve- 
ments est normale. 

Le liquide céphalo-rachidien contient 0,40 d’albumine par litre et 9,6 lymphocytes par mm! ; la 
réaction du benjoin colloidal : 00000 2222 ooo0000. La recherche du B. K. (examen direct, ensemen- 
cement sur milieu de Lowenstein) est négative. Il en est de méme pour la recherche d’une mycose 
ensemencement sur milieu de Sabouraud). Numération et formule sanguine : G. R. : 3.680.000 par 
mm*. N. glob. : 68 p. 100 ; V. glob. : 0,94 ; G. B. : 3.900 par mm‘, polyneutro : 51 p. 100 ; éosino : 
2p. 100 ; lymphocytes : 19 p. 100 ; grands lymphocytes : 20 p. 100 ; monocytes : 8 p. roo. 

Les réactions de la syphilis (B.-W., Kolmer, Kahn, Test de Nelson) sont négatives dans le sang et le 
liquide céphalo-rachidien. 

Durant les jours qui suivent l’admission du malade, wne recrudescence des divers troubles se pro- 
duit. Les lésions cutanéo-muqueuses s’aggravent ; une ulcération apparait a la pointe de la langue 
et une éruption de macules rouges a contours nets, légérement squameuses d’un diamétre de 2 cm en- 
viron se développe sur le tronc et la racine des membres. Des signes neurologiques nouveaux font 
leur apparition : une paralysie du nerf moteur oculaire commun droit, frappant la musculature intrin- 
séque et extrinséque, constatée le lendemain de l’admission, régresse presque entiérement en 24 heures 
laissant une mydriase paralytique, tandis que le nerf moteur oculaire commun gauche est alors at- 
teint ; les jours suivants, une paralysie du nerf moteur oculaire externe puis du nerf pathétique gau- 
ches viennent compléter |’ophtalmoplégie gauche. Les signes déficitaires de lI’'hémicorps gauche 
s‘accentuent, relativement plus marqués au membre supérieur et a la face. A aucun moment, on ne 
note un signe de Babinski. Une ponction lombaire le 29 octobre raméne un L. C.-R., renfermant 
0,30 d’albumine par litre et 22 leucocytes par mm‘, en majorité des lymphocytes. 

Durant toute cette période, le malade est soumis 4 un traitement antibiotique et hormonal, sans 
que l'on puisse affirmer une action de ce traitement sur les manifestations cliniques, non plus que sur 
la fiévre qui continue a évoluer irréguliérement entre 37° et 3995. Une semaine environ aprés l’ad- 
mission du malade, une pneumopathie bilatérale se développe rapidement et l’importance des signes 
cliniques (dyspnée, cyanose) et des images radiologiques donne bientét 4 cette atteinte broncho-pul- 
monaire un caractére inquiétant. Les examens de crachats ne montrent pas de B. K. En revanche, 
lensemencement d'un frottis bronchique comme l’ensemencement pharyngé permettent d’isoler des 
staphylocoques dorés et une levure de type candida. La broncho-pneumonie s’aggrave et le malade 
meurt le 11 novembre 1959, 7 mois environ aprés l’apparition des premiéres lésions génitales et 
deux mois et demi environ aprés la constatation des premiers signes neurologiques. 


ANATOMIE PATHOI OGIQUE., 


L’examen macroscopique du cerveau et des tranches cérébrales n’a montré aucune ano- 
malie. 

L’étude microscopique a été effectuée sur des coupes incluses dans la celloidine ou la 
paraffine, colorées a l’hématéine-éosine et par les méthodes de Nissl, Loyez et Mallory. 
Des coupes 4 congélation ont été colorées par les méthodes de Loyez, Holzer et Gros. 

Hémisphéres cérébraux. — Des prélévements ont été effectués sur les deux hémisphéres 
dans les régions frontales, pré et postcentrales, temporales, pariétales et occipitales. Dans 
le cortex et le sous-cortex quelques rares veines de petit calibre sont entourées d’un man- 
chon cellulaire peu fourni constitué par les lymphocytes et des histiocytes. Ces aspects 
sont exceptionnels a la convexité ; ils le sont un peu moins, a la base du cerveau, dans la 
région insulaire et la face interne des lobes temporaux. 

Dans l’axe blanc de certaines circonvolutions il existe une gliose cellulaire et fibrillaire 
d’importance modérée. La myéline est normalement colorée dans le centre ovale, la cap- 
sule interne et le corps calleux. Le noyau caudé, le putamen et le globus pallidus ont un 
aspect normal. 


Diencéphale. — Aucune anomalie n’est notée dans le thalamus. Dans la région sous- 
thalamique, la substance de Reichert et le corps de Luys ont un aspect normal. 
La région hypothalamique est en revanche le siége d’une infiltration cellulaire marquée 
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des lymphocytes constituent d’épais manchons autour de tous les vaisseaux de la région 
et, en de nombreux endroits, débordent l’espace de Virchow-Robin ; il s’y méle quelques 
histiocytes ; dans le parenchyme, la prolifération microgliale diffuse est importante ; la 
participation des astrocytes est beaucoup plus réduite. 

L’infiltration cellulaire est considérable du cété gauche. Elle s’étend a toute la région 
infundibulaire, aux aires hypothalamiques ventro-médiale et latérale. La densité des infil- 
trats est particuli¢rement frappante dans les noyaux supra-optique et paraventriculaire 
ou il existe des nappes lymphocytaires entre lesquelles on distingue des capillaires nom- 
breux et volumineux. Cet aspect peut étre dii soit a l’importance de la réaction cellulaire 
soit a la confluence de manchons périvasculaires dont la riche vascularisation de ces 
noyaux peut rendre compte. Les cellules nerveuses sont en nombre trés réduit et il 
existe des plages étendues ot l’on n’en voit aucune. Certaines des cellules restantes 
ont un contour flou ou irrégulier, effiloché, d’autres ont toutefois une morphologie r ormale 
avec un corps arrondi ou ovalaire et une chromatine bien visible a la périphérie du cyto- 
plasme. 

Une infiltration lymphocytaire existe aussi du cété droit, mais elle est d’une bien moins 
grande intensité. Il n’a pas été observé d’inclusions cellulaires. 

Des deux cétés, l’infiltration ne déborde pas en avant dans la région septale et vers 
l’arriére, elle s’atténue rapidement, l’aspect des aires hypothalamiques postérieures est 
normal. 

Les méninges de la base du cerveau sont infiltrées par des lymphocytes. 

L’hypophyse n’a pas été examinée. 

Ner{fs optiques. — Les nerfs optiques (dont seule la portion intracranienne a été étudiée 
et le chiasma sont entourés de méninges infiltrées par des lymphocytes et quelques histio- 
cytes. Des infiltrats de composition identique sont présents dans le nerf optique. Les fibres 
nerveuses sont irréguliéres, moniliformes, certaines sont fragmentées. 


Tronc cérébral. — Dans les pédoncules, la protubérance et le bulbe, quelques veines de 
petit calibre sont entourées d’un manchon cellulaire constitué par deux a trois rangées de 
lymphocytes. L’espace périvasculaire est distendu et la texture du parenchyme avoisi- 
nant plus lache que normalement. Cet aspect suggére l’existence d’un cedéme modéré 
Une gliose cellulaire et fibrillaire assez prononcée est répartie en plaques irréguliéres mais 
prédomine dans le pied de la protubérance et les pyramides du bulbe. 

Aucune autre anomalie n'a été constatée dans le tronc cérébral. 

Les noyaux des nerfs craniens, en particulier ceux des III®, IVe, Ve et VI¢ paires ont un 
aspect normal. Les fibres intrapédonculaires de la I1I® paire paraissent également nor- 
males. Aucune anomalie n'a été notée dans la substantia nigra, les noyaux pontins et les 
olives inférieures. La myéline est normalement colorée. 

Autour du tronc cérébral les méninges sont infiltrées par des lymphocytes. Cette infil- 
tration, modérée dans l'ensemble, est plus marquée a la face ventro-latérale du bulbe 
autour de l’émergence des nerfs. 

Cervelet. — Certains vaisseaux de l’album cérébelleux sont entourés; «des lymphocytes 
Une gliose modérée est présente dans l’axe blanc de quelques lamelles cérébelleuses. Les 
cellules du cortex et des noyaux du cervelet ont un aspect normal. 

Moelle. Aux niveaux cervicaux, dorsal et lombaire examinés, aucune anomalie n’a été 
notée. 


Nerjs craniens. — Le tronc des nerfs moteur oculaire commun et pathétique n'a pas été 
examiné. Prés de son émergence, le nerf moteur oculaire externe est infiltré par quelques 
lymphocytes ; l’aspect des fibres nerveuses est normal. 

Dans la racine du nerf trijumeau gauche, les gaines myéliniques et, 4 un moindre degré 
les cylindraxes, ont un aspect irrégulier, moniliforme. I] n’existe pas d’infiltrats cellulaires 
a ce niveau. La racine du nerf trijumeau droit présente des anomalies comparables. Le gan- 
glion de Gasser n’a pas été examiné. 
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A son émergence, la VIII® paire est entourée de méninges infiltrées par des lymphocytes, 
et des infiltrats de composition identique sont présents dans le nerf. Les fibres nerveuses 
ont un aspect irrégulier et moniliforme. 

Vaisseaux. — La paroi des vaisseaux est d’aspect normal. Aucune obstruction artérielle 
ou veineuse n’a été observée. 

Peau. Une ulcération de la verge a été examinée. Le revétement épithélial a disparu. 
La surface externe est occupée par un exsudat contenant des débris et des amas puru- 
lents. I] existe une prolifération importante du collagéne dans le derme. Certains vaisseaux 
de l’hypoderme ont une paroi épaissie et sont entourés de cellules de type lymphocytaire. 
Aucune obstruction artérielle ou veineuse n’a été observée. 

Poumon. Il existe des lésions de broncho-pneumonie sévére. La recherche de Candida 
a été négative. 


La structure histopathologique est celle d'un processus inflammatoire constitué par : 
a) des périvascularites essentiellement lymphocytaires, accessoirement histiocytaires 
b) une prolifération microgliale dans la région des périvascularites les plus marquées 
c) un cedéme et une gliose modérés. Dans les régions atteintes,les cellules ganglionnaires 
ont conservé un aspect normal sauf dans certains noyaux de l’hypothalamus oi elles pré- 
sentent des altérations sévéres ; la myéline apparait également normale sauf dans les nerfs 
et le chiasma optique ou les lésions sont associées a la réaction inflammatoire. 

Ce processus est comparable a ce que réalisent les méningo-encéphalites a virus. 

La topographie des lésions est particuliére : celles-ci offrent leur maximum d’intensité 
a la base du cerveau, dans les nerfs et le chiasma optique et dans la région hypothalamique 
antérieure ; elles s’atténuent considérablement dans les pédoncules, la protubérance, le 
bulbe et le cervelet ; elles sont trés peu importantes dans les hémisphéres cérébraux et 
absentes dans la moelle. 

Les lésions du parenchyme vont de pair avec une atteinte inflammatoire des méninges. 

L’examen anatomo-pathologique permet peut-étre de concevoir certains des mécanismes 
qui se trouvent a l’origine des caractéres cliniques particuliers de cette observation. L’at- 
teinte des nerfs craniens, comme celle des nerfs optiques, parait étre liée a 1’inflammation 
des méninges qui entourent les nerfs 4 leur émergence ; cette vue est corroborée par l’ab- 
sence de lésions notables dans les noyaux de ces nerfs et dans la portion de leurs fibres radi- 
culaires située dans le trenc cérébral. En outre, les troubles de la conscience ont peut-étre 
quelque rapport avec l’atteinte hypothalamique. Enfin, l’'absence de syndrome polyuro- 
polydipsique mérite d’étre soulignée et rapprochée du fait que des lésions sévéres des 
noyaux n’ont été observées que d’un seul cété. 

Les manifestations cutanéo-muqueuses et ophtalmologiques constatées chez notre malade 
sont caractéristiques du syndrome décrit par Behcet tant par leur aspect clinique que par 
leur évolution sous forme de poussées irréguliéres. 

Les déterminations nerveuses de la maladie de Behcet ont été étudiées par Silfverskiold 
1951), Pallis et Fudge (1956), Wadia et Williams (1957), Viane (1957), Witty (1958). 
Harteman, Schmitt, Tridon et Laxenaire (1960) en ont rappelé ici méme les principaux 
traits cliniques. Chez notre malade, comme c’est l’éventualité la plus habituelle, les signes 
d’atteinte du tronc cérébral sont au premier plan. Ils s’inscrivent dans le contexte cli- 
nique et histopathologique d’un syndrome méningo-encéphalitique plus diffus, confirmant 
l’opinion de Wadia et Williams (1957) qui se refusent a appliquer aux diverses formes neu- 
rologiques de la maladie de Behcet une classification rigoureuse. 

Les lésions que nous avons constatées sont du méme ordre que celles qu’ont décrites Ber- 
lin (1944), Silfverskiold-(1951), Alema et Magni (1952), Mac Menemey et Lawrence (1957 
Toutes ces observations font état d’une réaction inflammatoire prédominant dans le mé- 
sencéphale. A cett2 régle générale fait exception le cas de Mac Menemey, dans lequel les 
lésions se spécifiaient par de multiples foyers de ramollissement disséminés dans l’encéphale. 
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Les travaux virologiques de Sezer (1953), plus récemment ceux de Evans, Pallis et Spil- 
lane (1957) permettent de considérer comme trés vraisemblable 1’étiologie v:rale du syn- 
drome qui pourrait ainsi acquérir la signification d’une maladie autonome suivant l’opi- 
nion déja défendue par Behcet. L’aspect clinique de la maladie, les lésions histo-patholo- 
giques sont compatibles dans notre observation avec l’hypothése d’une encéphalite a 
virus. I] ne s’agit la que de présomptions en l’absence de l’enquéte virologique qu’il nous 
a été impossible de pratiquer. 
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Apraxie constructive. Troubles spatiaux gnosiques avec illusions micro- 
téléopsiques. Infiltration glioblastique du _ carrefour pariéto-occipital 
droit, du splenium et du lobe occipital gauche, 


par MM. A. Crémieux, J. Boudouresques, A. Tatossian, 
R. Kahlil et J. Billé. 


P... Marius, 58 ans, droitier, contremaitre aux Chantiers Navals. Entre a la clinique des Maladies 
Nerveuses, le 25-6-60, pour « troubles mnésiques, désorientation spatiale et troubles visuels ». 


Histoire de la maladie 


Elle débute assez brusquement le 2-6-60, dans la soirée : le malade, qui retournait 4 son domicile 
en bicyclette est forcé de s’arréter car il a subitement l’impression que les distances sur la route, 
qu’il connait bien, sont trés augmentées tandis que les objets lui paraissent tout petits et éloignés. 
[l se sent incapable de s’orienter et appuyé contre un mur, attend que sa femme, prévenue, vienne 
le chercher, 

Une fois chez lui, il ne peut se diriger dans son propre logement ; l’illusion de rapetissement et 
d’éloignement des objets persiste — de fagon apparemment permanente. 

Les jours suivants, les troubles demeurent et s’aggravent : il s’égare dans son appartement et on 
doit le conduire aux W.-C. Dans la rue il se sent « complétement perdu » et se perd effectivement dans 
la petite ville od il habite et qu'il connait parfaitement. Il a trés exactement conscience de tous ces 
troubles. Cependant, allant quelques jours plus tard chez son médecin de famille, il lui semble que la 
porte de l'immeuble est tellement petite qu'elle ne peut étre la bonne et il préfére revenir chez lui, 
bien qu’a peu prés convaincu de l’absurdité de son comportement. 


Examen au début de UVhospitalisation. 


Examen neurologique général : en dehors d'une trés discréte hypotonie faciale gauche, il met seule- 
ment en évidence une hémianopsie latérale homonyme gauche. 
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Il existe une hypoacousie bilatérale ancienne (le malade travaille dans une atmosphére trés 
bruyante). Fond d’ceil : normal. 

Examen somatique pratiquement négatif : I 
Antécédents banals. 


A. a 19 et Mx qui serait passé récemment de 16 a 19 


Etat mental : il est pratiquement normal. L’autocritique est parfaite et le malade fait un récit cohé- 
rent de ses troubles et de leur évolution. I] répond correctement aux questions portant sur l’endroit 
ot il se trouve actuellement, sur son adresse ou le numéro de sa chambre. Prié de donner la date du 
jour, il énonce exactement l'année et le mois mais hésite sur le quantiéme de fagon assez spéciale — 
nous y reviendrons. Les fonctions mnésiques sont sensiblement normales. L’inquiétude du malade, 
relativement a son état reste dans les limites de la normale. Il existe cependant une certaine hyper- 
émotivité dont le malade lui-méme signale le caractére récent. 

Gnosies spatiales : dans le service, la désorientation spatiale du malade persiste, aussi intense qu’a 
son domicile : placé dans le couloir il est absolument incapable de retrouver sa chambre — dont il 
connait parfaitement le numéro — et doit y étre conduit. A la fin de l’examen, il ne parvient pas 
4 trouver seul la porte de la salle qui est en fait 4 deux métres de lui. 


Les illusions visuelles de taille et de distance des objets percus persistent : entrant dans sa chambre, 
il pense soudain que les murs sont bien lointains. Parfois, la distance ne semble pas tellement altérée 
mais plutét la taille dans le sens d'un rapetissement ou plutdt, dit le malade, d’un« rabougrissement » 
des objets. Il compare spontanément cette impression a celle ressentie quand on regarde par le mau- 
vais bout d’une lorgnette. Parfois, d’ailleurs, il s’agit d'une impression de vision vague, imprécise 
La taille de son interlocuteur lui semble anormalement petite. Dans l'ensemble ces troubles illusion- 
nels sont passagers et portent en régle, quand ils apparaissent sur l'objet actuellement fixé. 

Il semble cependant que dans l’intervalle la vision de la taille et de la distance des objets ne soit 
normale que subjectivement et se révéle troublée dans les manipulations qui postulent son exactitude 
objective. Ainsi, lors d'un examen le malade estime normales les distances par rapport a lui, des diffé- 
rents objets posés sur la table : mais, prié de saisir un verre, il le dépasse a chaque essai ou le heurte 
avant la fin prévue de son mouvement. Il exprime sa surprise de rencontrer le verre « toujours plus 
rapidement » qu’il ne le pensait. 

Il existe une tendance a la négligence de l’espace gauche, entrainant des troubles que ne suffirait pas 
a expliquer son hémianopsie. Ainsi, placé devant deux interlocuteurs symétriques par rapport a lui, 
le malade finit habituellement par s’adresser uniquement a |’interlocuteur placé a sa droite, méme si 
celui-ci est un infirmier et celui de gauche le médecin. La lecture, en elle-méme correcte, est génée 
par la tendance du malade, lors du changement de ligne, a en négliger le début, d’oi des phrases ab- 
surdes, dont le malade s’étonne trés justement lui-méme. Parfois d’ailleurs, il ne trouve pas immédia- 
tement la ligne suivante et la cherche en dessus ou en dessous. Dans le dessin sur copie d'une bicy- 
clette, entre autres troubles, on note le contraste entre le tracé relativement précis de la roue placée 
a la droite du malade et l’absence de tout trait correspondant a la roue placée a sa gauche 
Cependant, la copie d’un dessin de cadran d’horloge ou d'une marguerite ne révélent pas cette inat- 
tention spatiale gauche 


La mémoire topographique est trés altérée : le malade est totalement incapable de situer les diffé- 
rentes piéces de son appartement ou les principales rues de son quartier l'une par rapport a l'autre. 
Dans le service, il ne parvient pas a préciser la disposition de sa chambre et hésite quant au nombre 
de lits (deux en fait) qui s’y trouvent 


ippréciation du temps : l’orientation temporelle concréte est dans l'ensemble subnormale, mais il 
existe un trouble de l’'appréhension de l'ordre temporel assez particulier. Ainsi, prié de dire la date, il 
énonce correctement l'année et le mois mais hésite beaucoup sur le quantiéme et commente son 
embarras en termes révélateurs « Avant-hier, c’était le 14 juillet mais je n’arrive pas savoir a si nous 
sommes le 16 ou le 12 juillet. » De méme, alors qu’il donne exactement la liste des jours de la semaine 
ou des mois de l'année, il commet plusieurs erreurs dans leur énonciation en ordre inverse et surtout 
est trés embarrassé pour situer une date par rapport 4l’autre : ainsi situe-t-il Paques avant Noél mais 
aussi aprés la Pentecdte et la Toussaint avant le 14 juillet. Prié de dire combien de mois séparent le 
mois actuel (juillet) du mois de septembre, il finit par répondre « dix mois » ce qui n'est exact 
que si l’on fait le calcul 4 reculons, au rebours du sens naturel. Ces échecs surprennent le malade lui- 
méme, qui s’en inquiéte beaucoup. 

Le méme trouble, autant spatial que temporel sans doute, semble sous-tendre les trés nombreuses 
erreurs qu’il commettra au test monnaie-sébile et au test de l"heure lors de la passation de la batterie 
de Head (cf. infra). 


Gnosies visuelles : elles sont sensiblement normales lors de ce premier examen 
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Les objets sont, dans l'ensemble, exactement reconnus. 

La reconnaissance des images est correcte, compte tenu d’une certaine tendance a négliger la pare 
tie située 4 la gauche du malade (ainsi pour la photo d’un groupe de personnes). 

La reconnaissance et l’évocation des physionomies est normale. 

Praxies : il n’existe pas de troubles praxiques idéatoires ou idéo-moteurs. 

La praxie de l’habillage, malgré quelques dificultés initialement observées, s’est améliorée par la 
suite. 

En revanche, il existe une importante apraxie constructive 

Les figures géométriques simples (triangle, carré, losange) sont correctement reconnues et dessinées 
sur modeéle. 

Le dessin des figures plus complexes est trés altéré : 

Bicyclette : dans le dessin spontané le malade, aprés avoir tracé le contour de deux roues et les 
avoir reliées par un trait s’arréte et déclare : « Je ne peux plus... je suis perdu... » 

Dans le dessin copié, la roue placée ala gauche du malade est complétement négligée ou plus 
exactement, semble dans son dessin étre absorbée dans la reproduction du guidon. Surtout le malade 
semble procéder par simple juxtaposition : ainsi, ayant reproduit l’image de la selle, il s’arréte et dit : 
« Qu’est-ce que j'ai dessiné la ? » De méme, il reproduit l'image du pédalier, mais sans avoir dessiné le 
cadre de la bicyclette si bien que le pédalier est complétement isolé du reste de la bicyclette 

Le dessin spontané du profil humain, trés altéré, est intéressant parce que le malade, dans sa 
représentation, semble ne tenir compte que des deux reliefs nasal et auriculaire, négligeant l'entre- 
deux, si bien que son dessin superpose nez et oreille. La copie guére meilleure aboutit au méme 
télescopage. Dans les deux cas le malade est incapable d’indiquer la position de la bouche. 

Echec total a l’essai de dessiner le plan de la piéce (tache qui, en|’espéce, est proche des occupations 
professionnelles du malade) : aprés beaucoup d’hésitations, il aboutit 4 un dessin figuratif de la porte 
qui est en face de lui et se déclare incapable d’exécuter la tache demandée (dont il a trés bien compris 
la nature). 

La construction avec des cubes de couleur échoue méme avec les modéles les plus simples : il choisit 
exactement les cubes quant a la couleur mais se trompe quant au nombre nécessaire de chaque va- 
riété et quant a leur position relative. 

Somatognosie : la gnosie du corps propre est correcte. I] n’y a ni troubles hémiasomatognosiques ni 
agnosie digitale. La distinction droite-gauche est exacte sur le corps propre mais parfois troublée 
pour la désignation dans l’espace extérieur et sur l’observateur 

Calcul : reconnaissance correcte des chiffres et des nombres. Le calcul mental simple de méme que 
le calcul écrit est possible. 

Langage : dans l'ensemble, le langage parlé et le langage écrit sont normaux, compte tenu des 
difficultés d’ordre spatio-gnosique déja signalées. 

D’autre part, lettres ou chiffres sont non ou mal reconnus lorsqu’ils sont représentés sous forme de 

palimpseste » 

L’ensemble de l’examen clinique a été refait une quinzaine de jours plus tard. on coincidence avec 
les examens psychologiques obtenus a cette date. Dans l'ensemble, les troubles précédents s’étaient 
aggravés et d’autres troubles étaient apparus. 

Examen neurologique : il existe actuellement une hémiparésie et une hypoesthésie gauches nettes 
mais discrétes. Réflexes rotulien et achilléen plus vifs 4 gauche. Le R.C.P. est en flexion franche a 
droite : pas de réponse du gros orteil a gauche. 

On note, d’autre part, que si le Romberg est subnormal, la démarche est un peu précautionneuse : 
le malade appuie sur les talons, avec une discréte tendance au renversement en arriére. Ce renverse- 
ment en arriére est particuli¢rement net quand le malade, assis sur une chaise, se met debout. 

L’état mental reste sensiblement identique : peut-étre cependant les fonctions mnésiques — plus 
particuli¢rement la mémoire des faits récents — sont-elles discrétement altérées. 

Dans le domaine des fonctions « symboliques », si les troubles de la gnosie spatiale et de la praxie 
constructive persistent et se sont aggravés, on note l’apparition de légers troubles du langage portant 
essentiellement sur l’évocation des noms d’objets et surtout des noms de couleurs. L’examen psy- 
chologique (M''* de Tournade) fait 4 ce stade confirme et précise en certains points, ces faits : 


Wechsler-Bellevue : 
Echelle verbale : QI 105, niveau'moyen. Difficultés d’abstraction (aucune similitude n'est 


trouvée). 
Echelle de performance : apraxie constructive a peu prés totale. Les épreuves de cubes et de puzzles 
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n'ont pas pu étre exécutées. Le malade n’organisant pas du tout ses mouvements assemble les piéces 
au hasard par juxtaposition. 

La détérioration intellectuelle apparait certaine, compte tenu de l’age du sujet. Les troubles de 
structuration et de l’organisation visuo-motrices sont certains et importants. 

Test de Bender-Gestalt : Reproductions trés inexactes et incomplétes des figures, montrant des 
troubles importants de structuration visuelle. 

Toutes ces erreurs évoquent fortement une détérioration organique. 


Tests de Head (13-7-60) : 
Test des objets 
pas d’erreur dans la désignation des objets sur commande orale ou écrite, ni dans la répétition, 
la transcription ou la copie de leurs noms 
- quelques erreurs dans la reconnaissance et la dénomination des objets (erreurs portant essen- 
tiellement sur les clefs, les allumettes, les ciseaux et les crayons et s'accompagnant de beaucoup de 
lenteur et d’hésitations). 


Test des couleurs 
trés nombreuses erreurs dans la reconnaissance des couleurs (44 p. 100) et dans leur dénomi- 
nation (95 Pp. 100) ; 
pas d’erreur dans la désignation des couleurs sur commande orale ; 
quelques erreurs dans la désignation sur commande écrite (mais lecture exacte des ordres) ; 
nombreuses erreurs dans les désignations de la couleur montrée et dans la transcription de ce 
nom 
pas d’erreur dans la copie de ce nom ou I’écriture sous dictée, mais des fautes d’orthographe. 
Les erreurs de ce test portent principalement sur la confusion du Rouge avec l’Orange, le Jaune et 
le Violet 
Souvent, le malade n’arrive pas a désigner autrement que comme « couleur foncée » 


Test des images : 
pas d’erreur dans la lecture des noms des images ni dans la transcription de leurs noms ni dans 
l’écriture sous dictée ou copie 
— mais confusion continuelle entre la lettre « n » et la lettre « f » qui est placée souvent a la fin du 
mot « chien » que le malade écrit « chief » (erreur qu'il corrige spontanément parfois). 
- une erreur dans la reconnaissance des images : le sujet nomme le chat et l'homme au lieu du chat 
et du chien 


Test des bols et des piéces : 
Trés nombreuses erreurs dans l’exécution des ordres oraux (58 p. 100) et des ordres écrits 
53 p- 100). 
Désorganisation compléte. Tendance 4 exécuter deux mouvements au lieu d'un, mais lecture cor- 
recte des ordres. 
Les erreurs montrent une confusion totale des rangs, des bols et des piéces. 


Test de l'heure : 
pas d’erreur dans la lecture des ordres écrits 
aucune exécution exacte dans le réglage d’une pendule, sur commande orale ou écrite ou dans 
l'imitation directe d’une pendule réglée par l’examinateur. 
Nombreuses erreurs d'inversion des aiguilles ou d'utilisation d’une seule aiguille. 


Test Main-Cil-Oreille. 
trés nombreuses erreurs dans toutes les épreuves, c’est-a-dire dans la reproduction des gestes de 
l’examinateur placé en face du sujet, dans celle des gestes commandés d’aprés des images ou d’aprés 
des ordres oraux ou écrits et dans la description des gestes de l’examinateur. 
Les principales erreurs : reproduction en miroir ou simplification des gestes avec reproduction d’un 
seul cété — et persévération 
Ex. : main droite sur ceil droit, au lieu de : main droite sur ceil gauche. 
On observe plusieurs confusions entre l’ceil et l’oreille. Parfois méme désorientation sur son propre 
corps : le sujet touche sa joue au lieu de Ioreille, le front au lieu des yeux 
Dans toutes les épreuves du test de Head : 


- la lecture des ordres est lente, mais correcte ; 
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l’écriture ne parait pas perturbée sauf une confusion entre les lettres « n » et « f » dans un test 
les mouvements sont défectueux, désorganisés ; 
- les troubles de latéralité et de spatialité apparaissent trés importants ; 
- ’évocation des noms des objets, des couleurs et des images, leur reconnaissance et leur désigna- 
tion présentent plusieurs erreurs. 

Par la suite, l’état du malade s’aggrave progressivement : sur le plan neurologique par l’accentua- 
tion de l’hémiparésie gauche, sur le plan psychiatrique, par l’apparition d’une discréte note confu- 
sionnelle. 

Le 27-6-60 : apparition de crises comitiales de type jacksonien gauche, avec déviation oculo-cépha- 
lique vers la gauche, qui se répétent malgré le traitement. Obnubilation subpermanente et mort dans 
la soirée. 


Examens paracliniques 
Examen ophtalmologique 

11-7-60 : FO: Gdéme papillaire ODG, alors qu'il était normal au début ; AV: 2/10 ODG a cette 
date. Mais en raison de |’état mental du malade a cette date, il est difficile de tenir un compte 
absolu de cette mesure de I’A.\ 

26-7-60 : AV (soit la veille du jour du décés) : il révéle a cette date : en dehors de I'hémianopsi 
latérale homonyme gauche déja découverte, une atteinte du quadrant inférieur droit dont seuls 
quelques degrés prés du méridien horizontal sont épargnés 

Examen vestibulaire : 6-7-60 : Syndrome labyrinthique déficitaire bilatéral de type central 

Examen audiométrique (6-7-60) : Hypoacousie bilatérale de perception type oreille intern 

Radiographie standard du crane (29-5-60) : subnormale 

Artériographie carotidienne droite (15-7-60) : « De face, il existe une déviation de la partie ini- 
tiale de la cérébrale antérieure qui déborde un peu la ligne médiane. La péricalleuse et la calloso- 
marginale sont strictement médianes. La partie initiale de la sylvienne est refoulée vers le bas. Ses 
branches sont trés gréles et les branches les plus postérieures ne semblent pas aller jusqu’a la paroi. 

Bonne injection des vaisseaux carotidiens externes 

Au temps suivant, les veines profondes sont trés mal opacifiées. L’ampoule de Galien est a peine 
décelable sur les profils : la cérébrale antérieure et ses branches sont trés sinueuses 

Il existe une pauvreté d’injection du tronc sylvien. Le temps capillaire est trés rapide. La céré- 
brale interne est de forme normale, la basilaire ne parait pas refoulée 

- E.E.G. : 1-7-60 (P* Gastaut) Les tracés sont remarquables par leur asymétrie. A gauche 
ils sont constitués par un rythme de fond alpha bien réagissant 

A droite, l’alpha est moins régulier, moins ample, entrecoupé d’ondes lentes. L’élément carac- 
téristique est constitué par l’existence d’ondes delta continues, entrecoupées de pointes lentes 
et occupant la région pariéto-temporale postérieure de l’hémisphére. Les anomalies sont peu 





réagissantes 

L’*hyperpnée et la S.L.1. sont sans effet 

La compression des carotides est sans effet. La compression du sinus droit provoque un ralentis- 
sement cardiaque et des ondes lentes 4 droites. La compression du sinus gauche provoque un 
ralentissement cardiaque et des ondes ientes 4 gauche 

L’inhalation d’azote accentue les anomalies droites 

Le cardiazol déclenche une décharge de pointes lentes rythmiques occupant la région pariéto- 
temporo-occipitale de l’hémisphére droit, pendant 2 minutes 1 /2 pendant lesquelles le malade regarde 
en haut et a gauche et n’obéit pas aux ordres, puis il dévie la téte 4 gauche, souléve son bras gauche 
et 4 ce moment-la apparait tant du point de vue clinique qu’électrique, une crise G.M 

En conclusion : Existence d'une souffrance discrétement irritative, occupant la région temporo- 
pariétale droite. Noter une hyperréflexie sinusale discréte mettant en évidence un trouble général 
de la circulation 


Examen anatomique du cerveau (P* agrégé Payan et Dt Toga) 


I. Examen macroscopique : Cerveau cedémateux, présentant un aspect infarci de la corticalité sur 
la région postcentrale du cété droit 


Les coupes vertico-frontales montrent : 


1° une hémorragie récente occupant la substance blanche de l'hémisphére droit, au niveau des 
régions parié¢tale interne et pariétale inférieure. L’hémorragie fuse en avant vers le ventricule latéral 
droit qu'elle occupe entiérement. Elle respecte le lobe temporal mais intéresse la substance blanche 
des circonvolutions supra-marginale et angulaire 
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2° Des lésions d’aspect nécrotique occupant le splénium du corps calleux et la substance blanche 


occipitale et pariéto-occipitale du cété droit et du cété gauche 
A gauche, ces lésions s’étendent du pdle occipital jusqu’aé la corne ventriculaire pour gagner les 
racines caudales du corps calleux, détruisant les circonvolutions du cuneus et du précuneus 





Fic. 2 


A droite, la lésion s’étend manifestement plus en avant et se confond avec la lésion hémorragique 


sans transition 
1° La lésion hémorragique ne présente aucune particularité notable. 


Il. Examen microscopique 
Elle comporte une extravasation massive d’hématies dans le ventricule et, plus en arriére, une énorme 


dilatation des vaisseaux congestifs. 
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2° Les lésions nécrotiques 4 droite et 4 gauche, sont en fait constituées par des nappes étendues de 
nécrose, par des hémorragies, mais on observe au sein méme des foyers de nécrose et surtout a leur 
périphérie, une prolifération cellulaire glioblastique tumorale caractéristique. Les cellules qui la cons- 
tituent ont un aspect polymorphe : fusiformes au niveau du corps calleux, elles deviennent arrondies 
et globuleuses sur les lobes occipitaux. Les mitoses atypiques et les monstruosités nucléaires ne sont 
pas rares ; l’élément caractéristique de cette tumeur est représenté par la disposition en palissades, 
en rosettes des cellules néoplasiques autour des nappes de nécrose réalisant les pseudo-rosettes clas- 
siques. Les lésions des parois vasculaires sont considérables, pouvant réaliser des thromboses mais, 
plus souvent, des aspects pseudo-glomérulaires avec épaississement pariétal. 

L’hémorragie ventriculaire est évidemment secondaire a ces altérations des vaisseaux au sein de 
la tumeur. 

Le point de départ de la tumeur est impossible a préciser : il peut s’agir d’un double cancer, mais, 
plus vraisemblablement d’une tumeur unique propagée aux deux hémisphéres. L’origine de cette 
tumeur unique peut étre recherchée dans deux localisations classiques du glioblastome, dans les loca- 
lisations postérieures : soit glioblastome du splenium du corps calleux propagé symétriquement aux 
deux lobes, soit glioblastome occipital propagé par le splenium du corps calleux au cété opposé. Les 
deux éventualités sont relativement fréquentes (Ziilch). 

Conclusion : Glioblastome multiforme atteignant le lobe occipital du cété gauche, le lobe occipital 
et la région pariétale inférieure du cété droit (carrefour temporo-pariéto-occipital droit), secondaire- 
ment compliqué d’une hémorragie intraventriculaire droite. 


En résumé : Apparition brutale chez un homme de 58 ans d’un syndrome de désorienta- 
tion spatiale avec illusions vi_uelles de type microtéléopsique. A l’examen, existence d'une 
apraxie constructive importante, tendance a la négligence de l’espace gauche avec hé- 
mianopsie homonyme latérale gauche et atteinte déficitaire de type central a l’examen ves- 
tibulaire. A l’examen E.E.G. : foyer de souffrance discrétement irritative de la région tem- 
poro-pariétale droite. 

Par la suite, apparition d’une hémiparésie gauche qui reste modérée, tandis que les 
troubles précédents s’aggravent et qu’en particulier 4 l’hémianopsie latérale homonyme 
gauche s’ajoute une atteinte du quadrant homonyme inférieur droit. Apparition de légers 
troubles de l’évocation des noms en particulier pour les noms de couleurs, Terminaison 
au cours d’un état de mal localisé 4 l'hémicorps gauche. 

A l’examen nécropsique : glioblastome multiforme atteignant le lobe occipital 4 gauche, 
le splenium du corps calleux, le lobe occipital et la région du carrefour temporo-pariéto- 
occipital droit. Hémorragie intraventriculaire droite terminale. 

L’interprétation anatomo-clinique générale de cette obs rvation nous parait relative- 
ment simple : les troubles practo-gnosiques initiaux associés &4 une hémianopsie latérale 
homonyme gauche, réalisaient le syndrome devenu maintenant classique du carrefour 
de l’hémisphére mineur et l’examen E.E.G. confirmait cette localisation, comme ulté 
rieurement, l’examen de la piéce anatomique. L’extension des lésions aux circonvolutions 
du cuneus et du précuneus gauches rend peut-étre compte de l’apparition secondaire chez 
le malade de troubles discrets du type aphasie amnésique, en particulier pour les noms de 
couleurs et d’un déficit du quadrant inférieur droit. L’hémorragie ventriculaire droite 
explique la terminaison au cours d’un état de mal comitial avec déviation oculo-céphalique 
gauche. La confrontation anatomo-clinique permet donc de préciser l’évolution probable 
de la lésion : avec, pour point de départ, la région du carrefour de l’hémisphére droit et 
une extension calleuse puis occipito-préoccipitale gauche. 

Deux points semblent mériter quelques commentaires dans cette observation : |’exis- 
tence d’illusions microtéléopsiques et la constatation de ce trouble de la sériation tempo- 
relle que nous avons signalé. 

Ce dernier trouble s’exprimait dans les difficultés de l’appréhension correcte de |’inter- 
valle temporel de deux mois de l’année ou de deux grandes fétes — alors que l’orientation 
temporelle proprement dite était conservée. Plus précisément, tout se passe comme s! 
le malade gardait la notion de la série des mois ou des jours, mais avait perdu celle du sens 
unique de cette série : ainsi y-a-t-il une sorte de perte de l’avant et de l’aprés temporel, 
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une sorte de dissociation de l’aspect cardinal et de l’aspect ordinal de la mesure du temps 
particuliérement nette dans cette réponse du malade « Avant-hier, c’était le 14 juillet : 
mais je ne sais pas si nous sommes le 12 Ou le 16 juillet », Ce trouble, que les travaux de 
Piaget sur la construction opératoire du nombre, de l’espace et du temps pourraient 
éclaircir, est en tout cas autant spatial que temporel et Critchley (1953) le range, a juste 
titre, dans le cadre des « troubles spatiaux portant sur les notions de temps, d’ordre, de 
séquence ». C’est ce méme trouble, croyons-nous, qui sous-tend, lors de la passation de 
l'épreuve de Head, non seulement les échecs au test de l'heure mais aussi la quasi-faillite 
du malade au test monnaie-sébile : la réussite y est en effet conditionnée par une appré- 
hension correcte des suites ordonnées des bols et des piéces. 

Mais nous voudrions surtout insister sur l’existence, chez notre malade, d’illusions vi- 
suelles de taille et de distance, en l’espéce a type de « microtéléopsie » selon la dénomina- 
tion proposée par van Bogaert (1928). Disons tout de suite d’ailleurs, qu’il est artificiel de 
considérer isolément les illusions visuelles de rapetissement ou d’agrandissement, d’éloi- 
gnement ou de rapprochement des objets présents dans le champ visuel : elles s’associent 
ou se succédent en effet chez le méme malade et leur étude gagne a étre globale. Le nom 
de « dysmétropsies » (Wilson, 1916) convient a ce groupe d’illusions visuelles dont toutes 
les formes — associant parfois paradoxalement l’illusion d’agrandissement et celle d’é- 
loignement ou |’inverse — semblent sous-tendues par une altération des mécanismes de 
la perception visuelle de la troisiéme dimension, de la profondeur spatiale. 

Le syndrome du carrefour de l’hémisphére mineur semblerait donc particulitrement 
propice a l’apparition des dysmétropsies : l’introduction de 1|’élément tridimentionnel 
dans les performances exigées du malade y joue un réle bien connu de sensibilisateur ou 
méme parfois de révélateur du déficit. Cependant, si les métamorphopsies sont signalées 
dans ce syndrome, elles n’y paraissent pas essentielles et les dysmétropsies plus particu- 
ligrement, n’y occupent pas une place privilégiée. 

Il nous a donc paru intéressant de rapporter ici quelques données relatives aux dys- 
métropsies dans les lésions hémisphériques focales, en écartant donc les autres dysmétrop- 
sies neurologiques (syndromes parkinsoniens, affections du labyrinthe, etc.) ainsi que les 
points de vue psychiatrique et ophtalmologique, récemment exposés par Muller (1956) et 
Gramberg-Danielsen (1958) respectivement. 

Dans le cadre d’un travail plus général, en cours dans le service, un examen de la litté- 
rature, sans prétention exhaustive, nous a permis de relever une soixantaine d’observations 
de dysmétropsies par atteinte hémisphérique focale, dont 47 seulement nous ont paru 
utilisables ici. 


Fischer (1907) ; Lenz (1908) ; Heveroch (1908),; Liebscher (1910) ; Josefson (1913) ; Wilson 
(1916) ; Higier (1916) ; Horrax (1923); Van Bogaert (1928); Van Bogaert (1934) ; Lungwitz 
(1935) ; De Morsier (1938) ; Laubenthal (1938) ; Bender et Kanzer (1941) ; Hoff et Mosovich 
(1945) ; Brégeat, Klein, Thiébaut et Bouniol (1946) ; Bender et Teuber (1947) ; Russell Brain 
(1947) ; Schachter (1947) ; Bender et Teuber (1948) ; Thiébaut et Matavulj (1949) ; Critchley 
(1949) ; Pero (1949); Paillas, Boudouresques et Tamalet (1949); Pero (1950) ; Walther-Biiel 
(1951) ; De Morsier et Feldman (1952) ; Penfield et Jasper (1954) ; Fau et Chateau (1955) ; Miiller 
(1956) ; Huber (1956) ; Lenz (1958) ; Darcourt, Jacquelin, Champeau et Cossa (1959) ; Mullan 
et Penfield (1959) ; Halpern (1959). 


Du point de vue clinique et compte tenu des classifications concordan.s pour l’essen- 
tiel, proposées pour les hallucinations visuelles d’origine lésionnelle focale par Gloning, 
Gloning et Weingarten (1955) et par Hécaen et Garcia Badaracco (1956), ces illusions 
dysmétropsiques peuvent s’ordonner en trois groupes : 

— dans un premier groupe A, la dysmétropsie survient en l’absence de modification 
primaire de la conscience et présente un caractére esthésique trés marqué, si bien que le 
malade, en dépit d’une critique en soi correcte, modifie bien souvent son comportement 
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en fonction de l’illusion. Ainsi notre malade finissait-il & renoncer a entrer chez son méde- 
cin, tant la porte lui semblait ridiculement petite ; 

— dans un second groupe B, la dysmétropsie apparait comme un élément, parfois isolé, 
souvene associé a des illusions ex ra-visuelles, d’une scéne complexe dominée par une 
modification primaire de la conscience 4 type de peur, de sentiment d’étrangeté ou autre, 
L’esthésie est ici faible et le malade vit en général l’illusion visuelle comme un pur spec- 
tacle ; 

— le groupe C réunit des cas un peu a part, caractérisés d’une part par la localisation 
de l’altération dysmétropsique 4 une moitié ou méme a un quadrant du champ visuel et, 
d’autre part, par la latence habituelle du trouble qui n’apparait qu’A un examen spéciale- 
ment orienté du champ visuel. 

Sur les 48 cas recensés (y compris notre cas personnel), 21 cas ressortissent au type A, 
15 cas au type B, cing cas au type C. Enfin, sept cas n’ont pu étre classés. 

L’intérét de ces types séméiologiques réside pour une grande part dans la possibilité 
d’une corrélation anatomo-clinique avec le siége lésionnel. Il nous a semblé plus sage ici 
de distinguer simplement les lésions temporales des lésions pariéto-occipitaies de la con- 
vexité, 4 l’exemple de Russell et Whitty (1955) dans leur étude des crises visuelles de l’épi- 
lepsie traumatique. 

Aucun des 21 cas de type A ne comporte de lésions temporales tandis que 12 cas dé- 
pendent de lésions pariéto-occipitales ; les neuf autres ne peuvent étre classés avec certi- 
tude. Inversement, sur les 15 cas de type B : 14 ressortissent a des lésions temporales. I! 
semble donc que les dysmétropsies a caractére esthésique et sans modification primaire de 
la conscience évoquent une atteinte pariéto-occipitale de la convexité tandis que les dys- 
métropsies avec modification primaire de la conscience du type « état de réve » orientent 
évidemment vers une atteinte temporale. Ces faits confirment nettement, quoique de 
maniére indirecte, les conclusions de Hécaen et Garcia Badaracco dans le domaine des 
hallucinations visuelles. 

Quant au type C de dysmétropsie, qui occupe une place un peu a part par sa latence 
habituelle et sa restriction & une partie du champ visuel, il ne semble pas dépendre d’une 
localisation hémisphérique spéciale, mais de l’atteinte en un point quelconque de la voie 
optique. Au reste, le méme type de dysmétropsie a été décrit dans des atteintes extra-céré- 
brales des voies visuelles — ainsi dans le curieux cas de Bender et Savitsky (1943) oi la 
compression tumorale du chiasma entraine une microtéléopsie limitée aux champs tem- 
poraux et ignorée du sujet. 

La tendance actuelle & accorder a4 l’hémisphére droit une place sinon prédominante 
tout au moins particuliére dans le substrat neurologique des fonctions spatiales justifie, 
l’examen de la répartition des dysmétropsies selon l’hémisphére atteint. En fait, cette 
prédominance droite est surtout reconnue dans le domaine des manipulations spatiales, 
mais, plus récemment, Mullan et Penfield (1959) l’ont étendue au domaine visuo-perceptif 
l’étude, sur un matériel d’épileptiques temporaux, des illusions visuelles spontanées ou 
aprés stimulation corticale peropératoire les méne a affirmer une latéralisation quasi exclu- 
sive des illusions visuelles 4 l’hémisphére droit — ou tout au moins mineur (22 cas sur 23) 
Bien que plus de la moitié de ces illusions visuelles soient précisément visuo-spatiales 
ces auteurs, il est vrai, concluent que la localisation droite dépend de la nature visuelle de 
l’illusion et non de son contenu spatial. 

Mullan et Penfield constatent en effet cette prépondérance droite pour le groupe des 
illusions visuelles (spatiales ou d’intensité) pris globalement et ne la retrouvent pas pour 
le groupe des illusions auditives (spatiales ou d’intensité) ; elle est également absente 
quand ils considérent l’ensemble des illusions spatiales (visuelles ou auditives). L’argu- 
ment nous semble discutable en ce sens qu'il implique la mise sur un pied d’égalité de !'es- 
pace visuel et de l’espace auditif. En fait, un spécialiste aussi qualifié que Bartley insiste 
longuement dans ses récents « Principles of perception » (1958) sur le réle quasi exclusif 
de la vision dans la construction de l’espace extérieur : si l’audition a des aspects spatiaux, 
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c’est la vision qui les lui fournit car l’audition n’est pas un « primary spatial-structuring 
sease ». 

Quoi qu'il en soit, l’étude des cas que nous avons rassemblés montre que sur 48 cas 
26 présentent une lésion droite, huit une lésion gauche et 14 une lésion bilatérale ou inclas- 
sable. Cette prédominance droite se retrouve dans l'étude séparée des lésions temporales 
et pariéto-occipitales. Il semble peu probable qu’il s’agisse la d’un artefact dd par exemple 
a la présence d’aphasie dans les lésions gauches, génant la mise en évidence de |’illusion 
visuelle qui échapperait ainsi. Bien plutét y a-t-il dans cette prépondérance les lésions 
droites un argument additionnel pour le réle particulier de l’hémisphére droit dans les 
fonctions spatio-perceptives autant que dans les fonctions spatio-motrices. 

Un dernier point nous semble a souligner : c’est que les dysmétropsies restent relative- 
ment rares, méme lors de syndromes apparemment propices a leur installation, comme 
celui du carrefour de l’hémisphére mineur. Russell Brain (1947), & propos d’ailleurs des 
métamorphopsies en général, essayait d’expliquer cette rareté par la nécessité de lésions 
d'un type anatomique particulier : un état cedémateux du tissu nerveux, sorte de dis- 
torsion tissulaire isomorphe a la distorsion illusionnelle elle-méme. I] nous semblerait 
plutét que cette rareté s’explique par un mécanisme de défense perceptive de l’organisme, 
voisin de celui qui sous-tend par exemple l’inconscience de l’hémianopsie ou la neutralisa- 
tion de la mauvaise image du strabique. Ceci rendrait compte, en méme temps que de la 
rareté des illusions dysmétropsiques, de leur caractére habituellement paroxystique et de 
leur fréquent mode d’apparition comme symptéme initial et éphémére. 


Névralgie faciale et alcoolisation du ganglion de Gasser, 


par M. R. Thurel. 


Fort d’une expérience qui remonte 4 1927 aprés la mort de Sicard et porte sur plus de 
3.000 cas, je me propose de faire une série de communications sur la névralgie faciale, en 
commengant par son traitement : ilest temps, en effet, de confronter les diverses méthodes 
et de choisir celle qui, avec le moindre risque, apporte la guérison définitive. 

Rares sont les cas de névralgie faciale symptomatiques de lésions évolutives, mais qu’il 
en soit ainsi, tout doit étre mis en ceuvre pour supprimer celles-ci et avec elles la névralgie. 

La forme commune avec son interminable série d’accés névralgiques toujours semblables 
a eux-mémes et restant les seules manifestations de la maladie, quelle qu’en soit l’ancien- 
neté, est, A n’en pas douter, le fait de lésions cicatricielles et celles-ci ne sauraient étre mo- 
difiées par le traitement étiologique en admettant que l’origine soit connue et reconnue. 

Les médications antalgiques n’ont d’effet que si la douleur n’est pas trés intense et leur 
action est momentanée. 

Les autres médications n’ont a leur actif que bien peu de succés et ceux-ci sont plus 
apparents que réels ; ils ne faut pas oublier, en effet, que dans les débuts, se produisent 
souvent des accalmies spontanées, dont la durée peut étre fort longue : que la rémission 
coincide avec un traitement, elle sera attribuée a celui-ci, mais que, lors du retour de la 
névralgie, le méme traitement soit institué 4 nouveau, ce sera un échec. 

Pourquoi s’obstiner dans ce sens et laisser les malades souffrir pendant 5 ans, 10 ans 
et méme davantage, comme cela arrive encore, alors qu’il est en notre pouvoir de les 
guérir & coup sfr par la destruction des neurones sensitifs du trijumeau. 

Chirurgiens et médecins, chacun avec les moyens dont il dispose, se sont attaqués au 
trijumeau pour le détruire, d’abord dans ses branches périphériques, de fagon temporaire, 
puis dans sa racine ou dans le ganglion de Gasser de facon définitive. 

De méme que la section des branches périphériques a été remplacée par leur alcoolisa- 
tion, la neurotomie rétrogassérienne ne saurait l’emporter plus longtemps sur I’alcoolisa- 
tion du ganglion de Gasser. [1 faudrait pour cela qu’elle ait quelque avantage : il est vrai 
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qu'elle permet de limiter la destruction & une partie du trijumeau et, au cas oi il ne serait 
pas en cause, de respecter le contingent ophtalmique, et de laisser 4 la cornée sa sensibilité 
et son réflexe protecteur, mais cette limitation n’est pas &4 recommander dans la névralgie 
faciale, car, si celle-ci est localisée au moment de |’intervention, rien n’indique qu’elle ne 
s’étendra pas au contingent respecté obligeant 4 une action complémentaire. 

Plus incertains encore sont les résultats thérapeutiques de l’opération de Taarnoj, qui 
consiste en la simple ouverture de la gaine méningée du ganglion de Gasser. Pour ma part, 
j'ai déja alcoolisé six malades opérés de la sorte. 

Nous demandons que le malade soit prévenu que la guérison de la névralgie n’est obte- 
nue a coup sfir que par la destruction complete et définitive du trijumeau et que celle-ci est 
acquise aussi bien par l’alcoolisation du ganglion de Gasser que par la neurotomie rétro- 
gassérienne ; c’est a lui de choisir et ses préférences vont toujours & l’alcoolisation, qui a 
pour elle la simplicité. 

Ce choix nous dispense d’avoir 4 répondre aux questions que le malade ne manquerait 
pas de poser sur les risques auxquels expose la neurotomie, méme entre les mains des 
neuro-chirurgiens qui en ont l’expérience et de Martel était du nombre. Aux cétés du 
Maitre et en équipe avec Guillaume, 4 une époque ov |’alcoolisation du ganglion de Gasser 
en était 4 ses débuts, nous avons envisagé en détail les résultats et les complications de la 
neurotomie rétrogassérienne, les moyens d’obtenir les premiers aussi bons que possible et 
d’éviter les seconds grace 4 une meilleure connaissance de leur pathogénie et aux perfec- 
tionnements apportés a la technique opératoire. 

La neurotomie devant porter sur la totalité de la racine sensitive, la crainte de laisser 
échapper quelques filets sensitifs conduit & empiéter sur la racine motrice et méme 4 la 
sacrifier : il en résulte une atrophie des muscles masséter et temporal, qui détermine de 
part et d’autre du zygoma des méplats fort disgracieux et démasque la bréche opératoire. 

L’atteinte des nerfs craniens du voisinage est rare, mais elle est d’autant plus désa- 
gréable qu’on ne l’a pas prévue. C’est ainsi qu’on peut observer, immédiatement ou dans 
les jours qui suivent la neurotomie : 

— des paralysies oculaires du VI et du III ; 

— des troubles cochléo-vestibulaires (bourdonnement, hypoacousie, vertiges) ; 

— et surtout une paralysie faciale périphérique, dont l’importance est augmentée par 

un risque de kératite neuroparalytique, imposant une blépharoraphie préventive. 

Ces diverses paralysies ont une certaine durée, mais le plus souvent cependant finissent 
par disparaitre 4 plus ou moins longue échéance. 

Leur pathogénie est mal élucidée. L’atteinte directe en cours d’interyention est peu vrai- 
semblable, mais en relisant les protocoles opératoires, on retrouve, notées dans presque 
tous, des hémorragies ayant nécessité des temponnements prolongés, ce qui incite a incri- 
miner l’hématome. Ont été également invoqués pour expliquer la paralysie faciale péri- 
phérique le tiraillement du nerf facial par l’intermédiaire des nerfs pétreux arrachés en 
décollant la dure-mére et la production d’hémorragies bulbo-protubérantielles par arra- 
chement de la racine du trijumeau ; ce ne sont l& que des hypothéses, mais le neuro- 
chirurgien doit en tenir compte et faire en sorte de leur enlever toute raison d’étre. Autre 
éventualité que nous a fait connaitre la pratique de l’alcoolisation du ganglion de Gasser : 
comme cette derniére, la neurotomie ne va pas sans engendrer des modifications tissulaires 
et, a la faveur de celles-ci, se développent avec une trés grande fréquence dans les 48 heures 
une éruption herpétique et trés rarement vers le 9° jour une paralysie faciale périphérique 
en tous points semblable a la paralysie dite a frigore. Nous reviendrons plus loin sur ces 
complications, ainsi que sur les sympathalgies surajoutées a l’anesthésie, qui sont com- 
munes & la neurotomie et a l’alcoolisation du ganglion de Gasser. 

Une derniére question, celle de la mortalité opératoire : bien que son taux ait été trés 
abaissé par les progrés de la technique, elle entre encore en ligne de compte et la voie céré- 
belleuse de Dandy est plus dangereuse que la voie temporale. 

C’est en toute impartialité que nous avons donné la préférence & I’alcoolisation, qui 
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est beaucoup plus simple et ne comporte pas les risques de la neurotomie et nous avons 
maintenant suffisamment de recul pour affirmer que la guérison obtenue est aussi définitive 
qu’avec la neurotomie, car il ne saurait étre question de régénération nerveuse aprés 
destruction par l’alcool des neurones sensitifs dans leurs cellules. 

L’alcoolisation du ganglion de Gasser s’effectue par le trou ovale, qui est orienté en bas 
et en avant. La voie latérale sous-zygomatique, généralement employée pour alcooliser 
le nerf maxillaire inférieur 4 sa sortie du crane, n’est pas favorable et, méme en demandant 
au malade d’ouvrir la bouche de fagon 4 pouvoir abaisser tant soit peu l’aiguille, la réussite 
est incertaine. Seule la voie antérieure sous-malaire permet de donner & l’aiguille l’incli- 
naison nécessaire au franchissement du trou ovale et pour atteindre celui-ci, point n’est 
besoin de mensurations et de radiographies ; l’aiguille est dirigée d’avant en arriére et de 
bas en haut, de facon a rencontrer la base du crane en regard du tubercule zygomatique 
et A proximité du trou ovale et quelques tatonnements avec la pointe de l’aiguille condui- 
ront jusqu’a lui. Il n’est pas rare que l’aiguille pénétre d’emblée dans le trou ovale et seule 
la douleur est 14 pour nous prévenir de cette pénétration directe : en méme temps qu'elle 
pénétre dans le trou ovale, |’aiguille ne va pas en effet sans embrocher le nerf maxillaire 
inférieur et provoquer une réaction douloureuse, qui est de méme ordre que la névralgie 
et dépasse en intensité les douleurs d’approche, et qui ne survit pas aux quelques gouttes 
d’alcool aussitét injectées ; confirmation de l’alcoolisation du maxillaire inférieur rous 
est donnée par la constatation d’une anesthésie du territoire de ce nerf. 

Aprés l’alcoolisation du maxillaire inférieur, celle du ganglion de Gasser s’effectue sans 
douleur, l’aiguille étant précédée par l’alcool injecté au fur et 4 mesure de la progression, 
et sera poursuivie jusqu’a la suppression compléte de la sensibilité de tout le territoire du 
trijumeau. Une meilleure répartition de l’alcool dans le ganglion de Gasser sera obtenue 
en faisant varier la direction de l’aiguille dans la mesure ot les dimensions du trou ovale 
le permettent et le seul moyen d’étre sir que I’alcool a été injecté en quantité suffisante, 
c’est d’en injecter un peu plus qu’ il ne faut, quitte 4 ce que se produise un retentissement 
sur les formations nerveuses voisines. Etant le fait de la lente diffusion de l’alcool en excés 
le long de la gaine méningée du ganglion de Gasser et de la racine et dans le lac basilaire, 
ou il est aussitét dilué dans le liquide céphalo-rachidien, ce retentissement est modéré, mo- 
mentané et ne laisse pas de traces, aussi, loin de le redouter, nous le recherchons pour ne 
pas avoir 4 y revenir a plus ou moins longue échéance, faute d’avoir injecté assez d’alcool : 
qu’un flot de neurones sensitifs échappe a l’alcool et ce sera pour plus tard un risque de 
récidive et la nécessité de compléter la destruction du ganglion de Gasser par une nou- 
velle injection d’alcool. 

De complications véritables il n’y a que si l’alcool est injecté directement dans le 
lac basilaire et en quantité suffisante pour atteindre les formations nerveuses avant toute 
dilution, mais c’est la une faute qui doit étre évitée en limitant la pénétration de laiguille 
4 quelques millimétres au dela du trou ovale et en injectant l’acool par petites quantités ; 
le mieux pour cela est de ne prendre dans la seringue qu’un demi-centicube d’alcool et de 
pousser le piston avec douceur de fagon a pouvoir arréter immédiatement I’injection, si 
la résistance vient A cesser, ce qui s’observe en cas de pénétration de I’aiguille dans l’es- 
pace sous-arachnoidien. On est parfois prévenu de cette éventualité par un écoulement de 
L.C.-R. ; il suffit alors de retirer l’aiguille de quelques millimétres. 

Ainsi, pour qui en a l’expérience et en suivant les conseils de prudence, l’alcoolisation 
du ganglion de Gasser n’est pas dangereuse. Elle n’est pas plus douloureuse que la névral- 
gie et la douleur est de méme ordre : une crise de plus, la derniére. Elle ne nécessite ni 
préparation, ni organisation spéciale ; pour notre part, elle fait immédiatement suite au 
diagnostic et est réalisée sur place et en présence de l’entourage, ce qui est trés rassurant 
pour le malade. Il importe par contre de prévenir celui-ci que la guérison n’est obtenue 
qu’'au prix d’une anesthésie définitive de la moitié de la face et que l’alcoolisation ne va 
pas sans quelques manifestations surajoutées, de fagon que celles-ci ne soient pas prises 
pour des complications. 
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Alcoolisation du ganglion de Gasser et diffusion de I’alcool 
aux formations nerveuses du voisinage, 


par M. R. Thurel. 


L’alcoolisation du ganglion de Gasser ne guérit la névralgie qu’au prix d’une anesthésie 
définitive et étendue a toute l’hémiface, y compris la cornée. Or cette anesthésie, qui pour- 
tant est le gage de la guérison, est mal tolérée par certains malades et peut méme étre le 
point de départ d’une véritable obsession et méme de revendication ; aussi est-il bon de 
commencer par une alcoolisation périphérique pour permettre au malade de savoir 4 quoi 
il s’expose avant de lui donner une anesthésie définitive et le convaincre que celle-ci est 
nécessaire a la guérison. 

Il est d’ailleurs des cas ot satisfaction est donnée par la méthode des alcoolisations péri- 
phériques : que la névralgie soit limitée au territoire du sous-orbitaire et qu’il suffise d’al- 
cooliser ce nerf pour obtenir une rémision de deux ans, on s’en tiendra a cette alcoolisation 
périphérique, de réalisation si facile et ne donnant qu’une anesthésie fort peu génante, 
et cela surtout si le malade est agé ; il n’en est pas de méme a un Age moins avancé, car 
c’est alors la perspective bien désagréable d’un grand nombre d’injections d’alcool et rien 
ne dit que celles-ci auront toujours le méme pouvoir : elles ne vont pas en effet sarts engen- 
drer une réaction fibreuse des tissus, qui les rend de plus en plus difficile et de moins en 
moins efficaces. Si l’on doit étre amené un jour a pratiquer l’alcoolisation du ganglion de 
Gasser, le plus tét est le mieux. 

En cas de névralgie localisée au territoire du nerf maxillaire inférieur, on peut se per- 
mettre une alcoolisation périphérique, mais non plusieurs, car les réactions tissulaires lo- 
cales engendrées par elles constitueraient une géne pour l'alcoolisation du ganglion de Gasser 
ser devenue nécessaire. 

L’alcoolisation préalable du nerf maxillaire inférieur, qui fait que l’alcoolisation du gan- 
glion de Gasser s’effectue ensuite sans douleur, a pour contre-partie une paralysie mastica- 
trice : celle-ci, étant unilatérale, est peu génante et elle est temporaire, car, les neurones 
moteurs étant atteints dans leurs cylindraxes, il y aura régénération et cela avant que les 
muscles ne s’atrophient, aussi ne fait-on rien pour l’éviter ; mais, que la névralgie devienne 
bilatérale et qu’il soit nécessaire d’alcooliser l’un aprés l’autre les deux ganglions de Gas- 
ser, il faut respecter la racine motrice et pour cela n’injecter l’alcool qu’en plein ganglion 
de Gasser, car la racine motrice est séparée de celui-ci par une cloison fibreuse. 

Le ganglion de Gasser regoit des fibres sympathiques du plexus carotidien, qui n’est lui- 
méme qu’une émanation du sympathique cervical et du centre cilio-spinal et, de fait, son 
alcoolisation détermine du cété correspondant un syndrome de Claude-Bernard au complet 
avec rétrécissement de la fente palpébrale, enophtalmie et myosis, mais rapidement modi- 
fié par la diffusion de l’alcool au nerf moteur oculaire commun et d’abord & ses fibres pu- 
pillaires ; c’est alors une mydriase paralytique avec abolition du réflexe photo-moteur et, 
le plus souvent, irréguliére, ovalaire. Il arrive que la pupille du cété opposé soit elle aussi 
le siége d’une mydriase paralytique et celle-ci peut méme étre plus grande que la mydriase 
homolatérale, ce qui doit étre attribué, non pas a une atteinte plus importante, car elle est 
moins durable que la mydriase homolatérale, mais A ce que cette derniére est contreba- 
lancée par les effets contraires du syndrome de Claude Bernard avec son myosis par pafa- 
lysie des fibres dilatatrices de la pupille et c’est la répartition inégale de cette paralysie 
qui fait que la mydriase homolatérale est irréguli¢re, ovalaire, alors que la mydriase hétéro- 
latérale, pour laquelle n’intervient que la paralysie du constricteur, est réguliére. 

Les fibres oculo-motrices du III homolatéral peuvent étre atteintes a leur tour, d’ot pto- 
sis et parésie des muscles droits supérieur, inférieur et interne. 

Le nerf moteur oculaive externe est moins exposé que le nerf moteur oculaire commun, 
mais il est des cas cependant oi il est le seul A étre paralysé et parfois méme la paralysie 
porte également sur le moteur oculaire externe du cété opposé. 
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La durée ne va pas de pair avec la fréquence : la mydriase paralytique, qui est de régle, 
puisque nous n’arrétons l’alcoolisation qu’aprés son obtention, est momentanée ; la diplo- 
pie, qui est le plus souvent évitée, met parfois plusieurs jours a disparaitre complétement. 

Les voies optiques ne sont pas a l’abri de la diffusion de l’alcool, mais leur atteinte est 
rarement assez importante pour étre manifeste : que le déficit visuel ne p»rte que sur un 
wil ou sur la moitié du champ visuel, il risque fort d’étre méconnu, d’autant plus que ses 
effets se surajoutent a ceux des paralysies oculo-motrices ; seule une amblyopie ou une 
amaurose bilatérale sera accusée par le malade, qui s’en inquiéte, mais doit étre rassuré, 
car ce trouble est momentané et ne laisse aucune trace, 4 condition bien entendu que l’al- 
cool n’ait pas été injecté directement et en trop grande quantité dans le lac basilaire. 

Le nerf vestibulatre plus que tout autre est sensible a la diffusion de l’alcool et les mani- 
festations qui traduisent sa souffrance sont au premier plan : état vertigineux, que le 
moindre changement de position exagére, si bien que le malade doit rester allongé et immo- 
bile, et, lui faisant cortége, malaise général et sueurs, nausées et vomissements, aussi con- 
vient-il que le malade soit 4 jeun. I] s’y surajoute souvent un nystagmus avec une compo- 
sante rotatoire et le sens de la secousse bréve rotatoire est horaire si l’alcoolisation du gan- 
glion de Gasser est a droite, antihoraire si elle est & gauche. 

Le malade doit étre prévenu de ce qui l’attend, sinon il pourrait croire 4 une complica- 
tion, et la comparaison avec le mal de mer est 1a pour le rassurer. La réaction vestibulaire 
est fort désagréable, mais heureusement de courte durée, un quart d’heure a une demi- 
heure, et il n’en reste rien. 

Il y a tout lieu de penser que le ner cochléaire est lui aussi atteint par la diffusion de l’al- 
cool et qu’un examen systématique mettrait en évidence une hypoacousie homolatérale 
momentanée. 

Le nerf facial est beaucoup moins fragile que son voisin ; il faudrait pour produire une 
paralysie faciale une injection directe et massive d’alcool dans l’espace sous-arachnoidien. 

Il n’est pas jusqu’au cerveau qui ne puisse étre atteint par la diffusion de l’alcool : c’est 
la une éventualité rare et imprévisible en ce sens que le retentissement cérébral n’implique 
pas un retentissement préalable et plus important des nerfs craniens. A la dissociation 
dans l’espace se surajoute une dissociation dans le temps, le retentissement cérébral ne se 
produisant qu’au bout de 5 4 ro minutes. 

Il va de la simple obnubilation a la crise convulsive : il s’agit d’une crise bravais-jackso- 
sienne controlatérale, débutant par la rotation de la téte, pour s’étendre ensuite a tout 
l’hémicorps, mais sans se généraliser ; malgré cela, elle s’accompagne de coma et est sui- 
vie d’un état confusionnel et d’une amnésie rétrograde, portant non seulement sur les suites 
de l’alcoolisation, mais également sur celle-ci et méme sur la névralgie faciale. 

La crise bravais-jacksonienne ne laisse aprés elle aucun déficit et reste isolée. 

Toutes ces manifestations immédiates sont le fait de l’action directe de l’alcool. Celles 
qui sont dues a l’atteinte des formations nerveuses du voisinage par diffusion de l’alcool 
dans le liquide céphalo-rachidien, on doit, sinon les éviter, étant donnée la nécessité d’im- 
prégner la totalité du ganglion de Gasser, du moins les réduire & peu de chose en injectant 
l'alcool par petites quantités et en attendant aprés chaque injection pour laisser a la diffu- 
sion le temps de s’objectiver. 


Dégénérescence nigro=pontine. Hypertonie parkinsonienne 
4 évolution subaigué, 


par M™¢ Claire Popp et J. E. Gruner. 


(Paraitra ultérieurement.) 


Variations électrophoréitques des protéines du sérum 
dans les maladies musculaires, 


par MM. G. Moya, A. Lowenthal, D. Karcher et M. van Sande. 
(Parattra ultérieurement.) 
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AJURIAGUERRA (J. de) et HECAEN (H.). Le Cortex cérébral, 2° édition, un 
vol., 458 p., 58 fig., Masson et Cie édit., Paris, 1960, prix : 46.00 NF. 


L’élévation méritée de Julian de Ajuriaguerra a la Chaire de Clinique Psychiatrique de 
Genéve, sans altérer son amitié monomotapéenne avec Henri Hécaen, faisait craindre la 
dissociation de cette étonnante et féconde collaboration qui, depuis plus de quinze années, 
suscite l’admiration des milieux neuropsychiatriques francais et internationaux. La 
deuxiéme édition du Cortex cérébral, — la preraiére porte la date de 1949 — nous rassure 
tout a fait sur la pérennité de l’ceuvre réalisée en commun. II ne s’agit pas en effet d’une 
banale réimpression aux « réajustements » hatifs de la derniére heure, mais d’un ouvrage 
entiérement refondu : si le plan général est le méme, de trés importants chapitres (Intro- 
duction, Lobe temporal, Aphasie, Agnosies et surtout agnosies visuelles) ont été récrits, 
élagués ou augmentés a la lumiére des progrés mouvants de la neurophysiologie et de la 
neuropsychologie pathologique. 

Il ne saurait étre question de faire ici l'étude compléte de ce livre sans s’exposer A des 
redites. D’autre part, la densité de certains chapitres, la complexité et l’explication de 
faits, aux confins subtils de la neurologie, de la psychiatrie et de la psychologie, ne peuvent 
se résumer en quelques lignes séches et détachées artificiellement d’un contexte qu’elles 
risquent de trahir & chaque mot. 

« Localisationnistes » dans le fond de leur cceur et tout en gardant peut-étre la vague 
nostalgie du vieux réve de Gall, A. et H., avec leur raison et leur grande expérienve, com- 
mencent par reprendre la critique serrée de la valeur qu’on peut accorder au concept cli- 
nique de localisation. Avec beaucoup d'autres, ils ont tendance aujourd’hui a souligner 
l’importance de la modification globale de la personnalité plus ou moins altérée par une 
dysfonction d’apparence isolée. C’est l’étude des relations entre la figure et le fond sur lequel 
elle se développe (interfévences au cours d’intégration, relations étroites entre systémes plus 
ou moins connexes, conditionnements sociaux et affectifs, éléments pulsionnels...) qui per- 
mettva de comprendre l’aspect particulier de chaque trouble. Dépassant H. Jackson, ils pensent 
que le retentissement d’un niveau lésé peut s’exercer non seulement par l’effet de libéra- 
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tion mais aussi en créant un dysfonctionnement du niveau libéré; le trouble de ce niveau 
libéré ne doit plus étre alors considéré comme isolé et correspond a un déréglement qui 
affecte tout le fonctionnement du systéme auquel il participe. La lésion en détruisant cer- 
taine zone corticale interdit un type de réaction tandis qu'elle libére les réactions opposées 
qui domineront tout le comportement. Denny-Brown, poussant & l’extréme |’interpréta- 
tion des faits, en arrive 4 expliquer toute la symptomatologie pariétale par des désordres 
du comportement et les difficultés qu’on les sujets 4 comprendre ces troubles ainsi qu’a 
percevoir leur déficit. Ainsi pour Denny-Brown, le syndrome pariétal est-il marqué par 
l'apparition de réactions de retrait, le syndrome frontal par des réactions de contact. A. et 
H., rejoignant l’auteur anglais tout au moins sur le plan de l’observation clinique, dé- 
crivent, au cours des lésions temporales et surtout pariétales, des phénoménes de préhension 
« instinctive » caractérisés essentiellement par la possibilité d’inhibition et le relachement 
volontaire dont le siége est homolatéral par rapport A l’atteinte corticale. 

De toute maniére, le probléme de la localisation ne peut étre résolu qu’en tenant compte 
de plusieurs facteurs : qualité de la lésion (vasculaire, tumorale ou traumatique), terrain et 
évolution. Aprés la lésion, une fois passée la phase de diaschisis, interviennent les pro- 
cessus de réorganisation. La réacquisition d’une fonction est évidemment d’autant moins 
importante que l’atteinte est plus étendue? Pour certains, certes trop absolus, les com por- 
tements pathologiques ne dépendraient pas du siége lésionnel, mais des essais de l’orga- 
nisme 4 s’adapter au déficit. [1 n’en reste pas moins vrai que toutes les tentatives d’adap- 
tation doivent tenir plus ou moins compte d’une modification globale du comportement. 

Avec le Syndrome temporal, entitrement remanié, toute l’importance des troubles psy- 
chiques au cours des lésions temporales est mise en valeur : désordres de la vie émotionnelle, 
manifestations psychomotrices et trés importantes perturbations de la mémoire. L’expé- 
rience des auteurs sur ce sujet est considérable. Rappelons leur livre : Troubles mentaux 
au cours des tumeurs intracraniennes (Masson, 1956) et la Thése de Bonis : Sémiologie des 
tumeurs temporales : a propos de 114 cas vérifiés, inspirée par eux et réalisée dans le Service 
de Neuro-chirurgie de Marcel David, a l’hépital Sainte-Anne. 

Le copieux chapitre sur l’Aphasie constitue a lui seul une monographie exhaustive de 
prés de cent pages sur un sujet dont l’intérét ne s’épuisera jamais, A. et H. reprennent 
'Aphasie de conduction, déja entreveu par Wernicke en 1874. Nelaissant aucune forme 
dans l’ombre, ils n’oublient pas la description de formes peu communes d’aphasie et en- 
core connues de maniére insuffisante : l’aphaste chez l'enfant, l’aphasie chez les gauchers, 
l'aphasie chez les polyglottes et méme les rares cas d'aphasie chez les sourds-muets. A propos 
des différentes classifications de l’aphasie, ils insistent sur la conception de l’auteur russe 
Luria avi envisage l’étude des désordres aphasiques sous l’angle des déformation de la struc- 
ture du langage. La question de l’aphasie buée surtout aujourd’hui sur des données linguis- 
tiques et le neurologiste passionné par l'étude du langage et de sa pathologie doit bien 
souvent appeler a son aide un linguiste qualifié. Enfin les problémes anatomiques et physio- 
psychologiques de l’aphasie sont trés longuement discutés dans des pages, parfois ardues, 
mais toujours d’une grande richesse de pensée et qui n’esquivent jamais les multiples diffi- 
cultés rencontrées. 

La partie la plus originale du livre concerne les A gnostes visuelles. Dans une bibliogra- 
phie qui comporte 138 références, étrangéres pour le plus grand nombre, les auteurs 
apportent la moitié des publications frangaises 4 ce sujet. Pour mesurer la distance par- 
courue dans notre connaissance des agnosies visuelles, il faut se reporter au livre de Jean 
Lhermitte et Ajuriaguerra : Psychopathologie de la vision, paru en 1942, certes un effort 
considérable de synthése pour l’époque mais dont l’expérience était surtout théorique. 
A. et H. nous donnent une étude clinique trés compléte et décrivent successivement : les 
agnosies pour les objets et les images, l’agnosie des objets animés (agnosie des physionomies), 
Vagnosie des couleurs, l’agnosie des symboles graphiques, enfin les agnosies spatiales. Leurs 
protocoles d’examens (p. 321-323, P. 33 }-334) sont souvent des modéles de trés fine analyse 
clinique. Comme {pour l’aphasie, sans biais et sans jamais contourner l’obstacle, ils 
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affrontent ensuite la trés complexe interprétation physio-psychopathologique des agnosies 
visuelles. 

Aprés la description de la Paralysie psychique au regard de Balint, ils terminent pai une 
courageuse vue d’evisemble de la notion d’agnosie. Toute la question de l’intégration sen- 
sorielle est discutée en quelques pages d’une densité exceptionnelle. 

Le survol rapide des données nouvelles qui se trouvent dans cette deuxiéme édition du 
Cortex cérébral n’en donne qu’une idée trés fragmentaire. Le texte doit étre lu intégrale- 
ment, médité, puis relu plusieurs fois en ses parties difficiles. Le cété un peu livresque de 
l’édition princeps a disparu du nouveau volume. On sent aujourd’hui que les auteurs do- 
minent entiérement leur sujet 4 travers toutes les pages, sans rien ignorer d’une biblio- 
graphie toujours bénédictine, ils apportent les fruits de leurs observations personnelles 
et souvent d’une singuliére originalité. Puberté précoce et vigoureuse, aux séves bouillon- 
nantes, d’un ouvrage qui avait semblé d’avant-garde a sa parution et auquel une décade 
a suffi pour prendre tout naturellement sa place, sur le rayon d’honneur, a la suite des 
grands classiques de la discipline neurologique. GUILLY. 


FOUQUET (P.). La méningite tuberculeuse et son traitement, un vol., in-8°, 
236 p., 33 fig., G. Doin, édit., Paris 1960, prix broché : 30 NF. 


Le nouveau volume de l’excellente Bibliothéque de Thévapeutique Médicale, dirigée par 
le P? Turpin, apporte une mise au point de qualité sur un traitement auquel tout médecin 
peut avoir a prendre responsabilité. 

La découverte de la streptomycine devait rendre la méningite tuberculeuse curable, 
Les difficultés du traitement exigérent, au début, la création de centres spécialisés con- 
sacrés & ces malades. Un des premiers fut le service de phtisiologie infantile de la Salpé- 
triére, Cet ouvrage résume l’expérience de l’auteur, portant sur plus de 500 méningites ou 
miliaires aigués, hospitalisées de 1947 a 1958. 

La streptomycine ne permettait, au début, que des succés partiels, grevés de rechutes et 
de lourdes séquelles. L’isoniazide, a partir de 1952, devait apporter un changement radical 
au traitement et au pronostic de la méningite tuberculeuse, désormais curable dans 90 p. 
100 des cas. 

Mais un pareil résultat exige une intervention prompte et efficace. C’est pourquoi l’au- 
teur consacre la premiére partie de son ouvrage a une description clinique minutieuse por- 
tant essentiellement sur les signes de début de la maladie. Les renseignements fournis par 
la radiographie des poumons, la recherche de I ’allergie, l’examen du fond d’ceil, l’étude du 
liquide céphalo-rachidien, l’électro-encéphalogramme sont spécialement détaillés. 

Les principes généraux du traitement sont ensuite exposés. La méningite offrait un 
champ d’expérience d’une qualité inégalable puisque l’on s’attaquait a des lésions inexo- 
rables de la tuberculose. Les statistiques sont faciles 4 établir et indiscutables. La valeur 
des différentes médications, l’importance de leur association, l’intérét des doses fortes de 
certains produits, tel l’isoniazide, et de leur introduction par voie veineuse conjointement 
avec le P.A.S., enfin, la nécessité de traitements de longue durée atteignant dix-huit mols 
et plus se sont peu a peu dégagés de l’observation des faits. 

Les traitements trop tardifs ou insuffisants ont eu pour conséquence |’apparition de 
formes nouvelles, prolongées ou compliquées. Elles sont l’objet d’une longue étude cli- 
nique et anatomique, car elles restent fréquentes ; elles peuvent nécessiter des investiga- 
tions spéciales : encéphalographie gazeuse, ventriculographie, artériographie. Elles ont été 
longtemps justiciables de la neuro-chirurgie qui a compté d’incontestables succés. Actuelle- 
ment, on a presque uniquement recours au renforcement de la thérapeutique antibacillaire 
et a l’emploi des médications anti-inflammatoires d’origine cortico-surrénalienne. 

Une courte bibliographie compléte ce volume oi s’affirme l’autorité et la compétence de 
l’auteur. P. MOLLARET. 
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LANGERON (P.) et CROCCEL (L. ). Le phénoméne de Raynaud. A spects cliniques, 
étio-pathogéniques, thérapeutiques, un vol., in-8° carré, 198 p., 4 fig., L’expansion édit., 
Paris, 1960, prix broché : 19,50 NF. 


Ce volume fait revivre, a la lumiére des acquisitions modernes la thése inaugurale bientdét 
centenaire de Maurice Raynaud, les problémes qu’elle soulevait demeurant aujourd’hui 
encore d’une persistante actualité ; les conceptions hardies qu’il y expose, premiéres trans- 
positions cliniques de faits expérimentalement établis par Claude-Bernard, ne manquérent 
pas de susciter adhésions sans réserves et controverses passionnées ; tantet si bien que 
les commentateurs ultérieurs ne tardérent pas a lui faire dire beaucoup plus qu'il n’avait 
réellement écrit : Maurice Raynaud avait individualisé un symptéme et un mécanisme, on 
en fit une maladie aux frontiéres d’ailleurs floues ; forcé qu’on fut de constater que les faits 
réunis sous ce vocable n’étaient pas univoques on parla bientét de « maladie » et de « syn- 
drome » de Raynaud, de « vrais » et de « faux » Raynaud, pour aboutir a la plus grande con- 
fusion. 

A une époque ou la pathologie vasculaire occupe un pdéle saillant de l’actualité médicale, 
il importait de tenter, 4 partir des données établies par Maurice Raynaud, un effort d’ana- 
lyse qui permit im fine de proposer une conception pathogénique d’ensemble du Phéno- 
méne de Raynaud : Paul Langeron et Lucien Croccel ont tenté cet effort, et ils proposent 
aujourd’hui au public médical, le résultat de leur travail, basé sur de nombreuses obser- 
vations personnelles et préfacé en termes clairs, par le P‘ Léon Langeron. 

Aprés avoir envisagé rapidement |’évolution des idées en la matiére et précisé leur inten- 
tion d’étudier le « Phénoméne de Raynaud » a partir des données cliniques élémentaires, dé- 
pouillées de tout préalable étiologique ou pathogénique, les auteurs analysent les aspects 
cliniques habituels du Phénoméne de Raynaud, et apportent les données récentes sur la 
pathogénie locale du trouble circulatoire, rappelant |’intrication fonctionnelle étroite du 
systéme sympathique et des parois vasculaires, ainsi que l’importance des facteurs anato- 
miques (veinules, shunts artériolo-veinulaires) biochimiques et tissulaires dans la genése 
du Phénoméne de Raynaud. 

Les auteurs proposent ensuite une classification originale du Phénoméne de Raynaud, 
basée essentiellement sur les manifestations pathologiques auxquelles il est associé. 

Ils envisagent ainsi successivement : 

— phénoméne de Raynaud et pathologie locale (artérites digitales, tumeurs glomiques, 
ets...) ; 

— phénoméne de Raynaud et pathologie régionale (artérites segmentaires, malformations 
cervico-scapulaires) ; 

— phénoméne de Raynaud et pathologie de systéme (affections cardio-vasculaires, neu- 
rologiques, digestives, endocriniennes, etc.) ; 

— Phénoméne de Raynaud d’apparence idiopathique. 

Dans les trois premiers groupes, le trouble circulatoire intermittent, uni ou bilatéral, 
apparait, suivant les conditions, lié au trouble associé par des liens pathogéniques directs, 
ou uni & lui par une étiologie sinon commune, du moins voisine. 

Quand le phénoméne de Raynaud, habituellement bilatéral, apparait idiopathique, les 
auteurs estiment que l’analyse des conditions étiologiques communes (sexe, réle du 
froid, des émotions, des corrélations cortico-sympathiques) permet de considérer le trouble 
circulatoire comme relatif 4 un déréglement sympathique central, qui peut étre : 

— primitif et dai a des lésions histologiques ou « biochimiques »de ces centres sympa- 
thiques ; 

— plus souvent secondaire a des incitations cortico-sympathiques excessives, ou corrélatif 
aun dysfonctionnement des centres diencéphaliques voisins, comme il est possible d’en 
observer par exemple lors de la puberté ou de la ménopause. 

Le phénoméne de Raynaud apparait ainsi comme 1’élément de base d’une série de faits 
cliniques, l’expression d’une irritation sympathique dont le siége peut s’étaler depuis la 
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périphérie jusqu’aux centres. La « maladie de Raynaud » semble bien dépourvue de spéci- 
ficité étiologique et si l'emploi de ce terme reste commode sur le plan pratique pour classer 
les faits cliniques, le concept de Maladie de Raynaud n’est, sur le plan nosologique, que le 
reflet des limites de nos possibilité d’investigation. 

L’ouvrage comporte en outre un important chapitre thérapeutique qui fait le point de 
nos possibilités médicales et chirurgicales en la matiére, et se termine par une riche biblio- 
graphie. 

Ce volume fait un réel honneur a la Faculté Libre de Médecine de Lille. 

P. MOLLARET. 


L’Année Psychologique, 59° année, n° 2, 1 vol., 337 pages, Presses Universitaires de 
France, édit. Paris, 1959, prix : 18 NF. 


Le premier des six mémoires originaux contenus dans ce fascicule 2, a pour titre : Alerte 
psychologique et alerte physiologique : l’indépendance du temps de réaction par rapport a la 
présence ou au blocage de l’alpha ; ses auteurs Paul Fraisse, Gustave Durup et Claude 
Voillaume y ont comparé systématiquement l’alerte physiologique estimée d’aprés la 
présence ou le blocage de l’alpha a 1l’alerte psychologique tenue constante par un signal pré- 
cédant le stimulus de 80 cs. Les résultats obtenus qui confirment les travaux antérieurs, 
montrent que dans ces conditions le temps de réaction est constant, qu’il y ait ou non 
présence de l’alpha. Ils posent du méme coup le question de la signification psycholo- 
gique du blocage de l’alpha (huit références). 

De leur Etude d’une population 4 niveau mental faible, Serge Netchine, Iréne Talan 
Gabrielle-C. Lairy et René Zazzo, cherchent a préciser les relations entre E.E.G. et niveau 
mental. Cette relation semble bien exister, mais elle n’est pas simple ; le type d’organi- 
sation du tracé correspond non pas au niveau mental en valeur absolue mais 4 certains 
modes du comportement psychomoteur. 

Dans le mémoire suivant : Mise en évidence d’un apprentissage pevceptif des groupements 
par proximité, Paul Fraisse a cherché si un apprentissage perceptif de la proximité en fonc- 
tion des circonstances était possible. Un tel apprentissage semble en effet possible et assez 
rapide. 

Eliane Vurpillot et Henriette Brault publient une Etude expérimentale sur la formation 
des schemes empiriques ; Claude Flament, Une méthode de comparaisons par blocs et par 
paires. 

Le travail suivant : Les effets de la réussite et de l’échec sur l’effort de contréle, par Roger 
Perron, s’inscrit dans une suite de recherches sur les facteurs de l’effort de contréle 
qu’exerce le sujet sur le déroulement de sa propre activité. L’auteur se propose dans l’ac- 
tuel mémoire de montrer que cet effort de contréle dépend de l’issue escomptée de I’acti- 
vité : il s’accroit avec la probabilité de l’échec, telle qu’elle apparait au sujet lui-méme 
(vingt-six références). 

Sous la rubrique : Revue critique. Revue générale du probléme : E.E.G. et intelligence, 
Serge Netchine fait le bilan des résultats déja obtenus par de nombreux auteurs sur les 
éventuels rapports entre l’intelligence et l’activité électrique du cerveau. I] découle de ces 
confrontations que si l’E.E.G. n’est pas actuellement utilisable au diagnostic de ce niveau 
intellectuel, il peut contribuer 4 qualifier et 4 nuancer la donnée brute d’un niveau intel- 
lectuel connu. L’activité électrique cérébrale ne peut en aucun cas étre interprétée en réfé- 
rence a un facteur isolé (Bibliographie de cinquante-trois noms). 

Comme dans les tomes précédents, une série d’analyses de périodiques et d’ouvrages (au 
total 218 pages), puis une chronique des Congrés, Conférences, etc... complétent l’ensemble. 


H. M. 
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LAXENAIRE (Michel). Les gigantismes partiels, un vol., 211 p. (dact.), 13 fig. 
Thése Médecine, Nancy, 1960. 


Au terme de cette excellente étude clinique et pathogénique des gigantismes partiels, 
les conclusions auxquelles l’auteur est parvenu sont d’un intérét dépassant le cadre du 
point de départ. 

Le syndrome de Klipper-Trenaunay peut étre assimilé au syndrome de Parkes Weber 
chaque fois que les examens cliniques et paracliniques permettent de mettre en évidence 
un shunt artério-veineux coincidant topographiquement avec le membre hyperplasié. 

L’ostéo-hypertrophie localisée parait dans ce cas, étre secondaire 4 un mécanisme « d’hy- 
pervascularisation agissant avec prédilection au niveau des épiphyses fertiles des os. La 
dystrophie vasculaire, de son cété, proviendrait de la persistance anormale d’anastomoses 
habituellement non fonctionnelles au dela de la vie foetale (Bourde). 

Par contre, les formes du syndrome de Klippel-Trenaunay ou ostéohypert;ophie et angio- 
matose ne coincident pas, sont inexplicables par la seule théorie vasculaire (M™¢* D. Louis- 
Bar). Elles doivent donc de ce fait, étre dissociées du syndrome de Parkes Weber. 

Les gigantismes partiels peuvent s’associer 4 diverses phacomatoses : maladie de Sturge 
Weber, neurofibromatose de Recklinghausen, sclérose tubéreuse de Bourneville. On peut 
alors les considérer comme des malformations coordonnées a placer sur le méme plan que 
les autres manifestations de ces affections. 

Leur origine est due cette fois 4 un trouble précoce du développement embryologique 
(MM. Kissel, Schmitt, Tridon) et les formes dissociées du syndrome de Klippel-Trenaunay 
peuvent étre considérées comme faisant partie du groupe des phacomatoses (Van der 
Molen). 

L’étude des gigantismes partiels isolés ou éventuellement associés 4 des malformations 
congénitales diverses, permet de préciser davantage le moment d’action de l’agent téra- 
togéne. 

L’hémihypertrophie compléte du corps parait secondaire 4 un trouble trés précoce 
agissant a l’époque de la différenciation de l’organisateur primaire (stade de deux a huit 
blastoméres selon les expériences de Driesch). 

Les macrosomies plus localisées, celles qui, par exemple, intéressent un membre, un doigt 
ou un orteil, seraient dues pour leur part 4 un désordre affectant les organisateurs secon- 
daires ou tertiaires (théorie des « fluctuations oscillatoires » de Miiller). 

En derniére analyse, on peut dire que les gigantismes circonscrits sont secondaires & un 
trouble de l’induction, 4 une « dysinduction » selon l’expression de van Bogaert et Tridon 
ou méme a une hyperinduction. 

Il est impossible de préciser davantage le mécanisme en cause, mais il n'est pas interdit 
de penser que les expériences embryologiques de l’avenir permettront d’apporter une 
preuve objective a ce qui n’est encore qu’une explication théorique. 

Une bibliographie de 41 pages compléte ce remarquable travail qui fait honneur a la 
chaire du Pr Kissel. P. MOLLARET. 


PETIT (Jacques). Recherches sur la chémosensibilité pulmonaire aux gaz 
respiratoires, un vol., 248 p. (dact.), 30 fig., Thése Médecine Nancy, 1960. 


La neurophysiologie végétative bénéficiera de cette thése présidée par le Pt Kissel et 
élaborée dans le laboratoire du P® Claude Franck, qui ouvre d’intéressants apercus sur les 
domaines des voies centripétes et des automatismes viscéraux. 

L’auteur a cherché A mettre en évidence une chémosensibilité pulmonaire chez le chien 
par un dispositif expérimental comprenant une brochospirométrie séparée et une occlusion 
d'une branche de l’artére pulmonaire. I] a étudié d’une part la fréquence et les volumes 
ventilatoires, d’autre part la fréquence cardiaque, les tensions artérielles pulmonaires et 
fémorales et enfin la composition gazeuse du sang et de l’air expiré. L’expérimentation 
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consistait 4 faire respirer au poumon occlus un mélange gazeux tantdét enrichi en oxygéne, 
tantét privé d’oxygéne, tant6t comportant de l’anhydride carbonique. L’auteur décrit en 
détail dans son premier chapitre le dispositif expérimental utilisé. 

L’auteur a constaté un effet stimulant respiratoire des mélanges gazeux privés d’oxy- 
géne ou comportant de l’anhydride carbonique, dont l’effet prédomine sur le poumon 
recevant le mélange gazeux. Le mélange hyperoxique a un léger effet dépresseur. 

Compte tenu d’un réle éventuel de la circulation bronchique, les conclusions suivantes 
paraissent pouvoir étre proposées : 

L’anhydride carbonique et l’oxygéne agissent directement au niveau du poumon en 
jouant le réle d’un modificateur ventilatoire : l’hypoxie ou l’hypercapnie agissent comme 
si elles diminuaient les résistances pulmonaires a la ventilation. 

Dans ses conditions expérimentales, l’hypercapnie et l’anoxie interviennent sur le pou- 
mon en jouant le réle de stimulus ventilatoire. 

Il semble possible d’admettre l’hypothése selon laquelle, en l’absence de chémorécep- 
teurs différenciés des voies aériennes ou du systéme vasculaire pulmonaire, cette sensibilité 
serait assumée par les mécanorécepteurs, sensibles aux variations des propriétés méca- 
niques du poumon, sous |’influence de l’anoxie ou de l’hypercapnie. 

Un court mais suggestif chapitre de futures perspectives expérimentales et une bonne 
bibliographie (14 pages) méritent 4 ce volume l’attention des physiologistes, des neurolo- 
gistes et des réanimateurs. P, MOLLARET. 


FURTADO (Diogo). Thromboses cérébrales. (Tromboses cerebrais). Enciclopedia 
Medico-Cirurgica Luso-Brasileiva, III. Spécialités, F. Neurologie, t vol. 97 p., 24 fig., 
Gomes et Rodrigues, édit., Lisbonne, 1960. 


Cette monographie consacrée & un domaine de constante actualité comporte sept cha- 
pitres. De fait, la fréquence des thromboses cérébrales dont l’importance s’accroit en 
fonction du prolongement de la durée de la vie, semble encore commander une meilleure 
connaissance de leur physiopathologie. 

Le réle de l’oblitération vasculaire, de la structure des vaisseaux cérébraux et de leurs 
altérations au cours d’affections diverses, le réle de la circulation collatérale et des réseaux 
anastomotiques de suppléance, celui des phénoménes vaso-moteurs, sont autant de points 
discutés dans cet ouvrage, & la lumiére d’arguments d’ordre expérimental. Clinique et 
angiographique. F. souligne l’importance des facteurs hématique et circulatoire, les- 
quels, comme ceux précités, paraissent toujours jouer un réle, mais avec ure importance 
variable pour chaque cas. 

Au chapitre assez bref d’anatomie pathologique, fait suite une étude clinique des throm- 
boses cérébrales et un exposé de leurs méthodes auxiliaires de diagnostic. 

Dans les pages consacrées au pronostic et au traitement des thromboses et des ramollis- 
sements, l’auteur portugais se montre ardent partisan d’une thérapeutique active ; les 
infiltrations répétées et les interventions sur le sympathique cervical semblent ne con- 
naitre que des indications limitées ; par contre les vaso-dilatateurs cérébraux et la théra- 
peutique anticoagulante dont les indications et la technique d’utilisation sont bien pré- 
cisées dans ces pages, présentent un intérét a ne pas sous-estimer. 

Une bibliographie volontairement limitée, et vingt-quatre figures ou schémas comp- 
plétent l'ensemble. H. M. 


HESPEL (Colette d’). Contribution a l'étude des formes familiales de myas- 
thénie. Thése Médecine Paris, 1960. 


Thése intéressante, basée sur les observations de deux sceurs A4gées de 25 et 22 ans et 
appartenant a4 une fratrie de sept enfants. La myasthénie a revétu dans ces deux cas, une 
forme grave généralisée. 
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Ces deux cas s’ajoutent a 27 cas retrouvés dans la littérature et dont la premiére obser- 
vation est due a Hart en 1926. 

Dans la grande majorité des cas, la myasthénie familiale s’observe chez des membres 
d’une méme fratrie, beaucoup plus rarement au cours de deux générations ou chez des 
collatéraux. Elle peut apparaitre 4 tout Age, mais plus souvent dans l’enfance ou dans 
l'adolescence, exceptionnellement a l’Age adulte. Les deux sexes sont indifféremment 
touchés. 

Les myasthénies familiales sont dans la plupart des cas des formes généralisées. Cer- 
tains auteurs comme Levin leur accordent une évolution plus favorable qu’aux myas- 
thénies habituelles de l’adulte. Cependant les deux cas étudiés ici étaient des formes 
sévéres, n’ayant ébauché, sauf au cours de deux grossesses chez la sceur ainée, aucune 
amorce de rémission. 

A l’heure actuelle, il est impossible de reconnaitre une base génétique 4 l’origine de ces 
myasthénies familiales. On peut invoquer une prédisposition a la myasthénie dans cer- 
taines familles, la maladie étant alors déclenchée 4 tout Age par un facteur révélateur 
traumatique, toxique ou une perturbation endocrinienne. 

Une déduction pratique est a tirer d’une telle notion familiale 4 savoir en toute circons- 
tance, abstention de substances curarisantes chez les membres d’une famille comportant 
un sujet myasthénique. 

Deux pages de bibliographies. P, MOLLARET. 


REID (D. D.). La méthode épidémiologique dans l'étude des troubles mentaux, 
un vol., in-8° carré, 87 p., O. M. S. édit., Genéve 1960, prix broché : 3 fr. 


Ce deuxiéme numéro des Cahiers de Santé Publique apporte une contribution spécialisée 
mais intéressante. 

L’épidémiologie, branche des sciences médicales qui étudie les facteurs influant sur la 
fréquence d’apparition et sur la fréquence globale dans les états pathologiques, ainsi que 
les effets de la maladie sur la collectivité plutét que sur l’individu, s’occupait surtout autre- 
fois des maladies infectieuses mais son champ d’application ne cesse de s’étendre. L’auteur 
examine les méthodes épidémiologiques dans leurs applications aux maladies mentales 
afin d’en définir aussi bien les possibilités que les limites. Les exemples cités sont choisis 
simplement pour montrer les problémes pratiques rencontrés le plus souvent dans la plani- 
fication, la conduite et l’interprétation des enquétes épidémiologiques sur les troubles men- 
taux. Parmi les questions examinées figurent notamment l’utilisation des statistiques 
d’état-civil ; la mesure des niveaux de morbidité mentale et de la prédisposition per- 
sonnelle ; la technique des enquétes sur la fréquence globale des troubles mentaux et les 
écueils & éviter ; l’évaluation des facteurs génétiques et des facteurs de milieu ; les as- 
pects techniques de l’enquéte épidémiologique tels que l’échantillonnage ; l’expérimenta- 
tion épidémiologique dans la lutte contre les troubles mentaux. 

L’auteur, qui est professeur d’épidémiologie & la London School of Hygiene and Tro- 
pical Medicine, n’a pas cherché a rédiger un manuel d’épidémiologie psychiatrique, mais a 
exposer les principes généraux d'utilisation des méthodes épidémiologiques en psychiatrie. 
Il exprime l’espoir que son ouvrage servira de plan type de pratique épidémiologique sus- 
ceptible de recevoir l’accord de ceux qui ont déja acquis une expérience et de rendre ainsi 
comparables les études faites dans différentes parties du monde. A cet égard, il convient 
de noter que le texte définitif a bénéficié des suggestions formulées par les membres de la 
Réunion technique mixte sur la Méthode épidémiologique en Psychiatrie, qui a eu lieu a 
Londres en septembre 1958. 

P. MOLLARET. 
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Rorschachiana VII. 1 vol., 187 pages, 14 fig., 9 tabl., Schweigerische zeitschrift fiir Psy- 
chologie, suppl. 40, Hans Huber, édit., Berne et Stuttgart, 1960, prix : DM 23, 8o. 


Volume rendant compte des travaux présentés au quatriéme Congrés International 
Rorschach, qui a tenu ses assises 4 Bruxelles, du 1° au 4 aofit 1958. (Ces textes sont 
en allemand, anglais, frangais ou italien.) H. M. 


BOHM (E.). Vade-mecum psycho-diagnostique. Tables auxiliaires pour la 
pratique du test de Rorschach. (Psycho-diagnostisches Vademecum. Hilftrabellen 
fiir den Rorschach-Praktiker), 1 vol., 181 pages, H. Huber édit., Berne et Stuttgart, 
1960, prix relié : DM 22,80. 


Précieux aide-mémoire d’ordre diagnostique, exclusivement congu pour les usagers du 
systéme original de Rorschach (et Binder). B... met en garde le lecteur sur le fait qu’il ne 
s’agit pas d’un abrégé ou d’un ouvrage de remplacement du manuel de Rorschach ; il 
importe au contraire de trés bien connaitre les données élémentaires (et méme davantage 
de la technique classique de Rorschach pour pouvoir utiliser de volume. 

H. M. 


SELBACH (H.) et PLETSCHER (A..). Pharmacologie et influences sur le 
métabolisme des mono-amines du systéme nerveux central. (Pharmaka mit 
Wirkung auf den Monoamin-stoffwechsel des Zentralnervensystems), 1 vol., 248 
pages, 67 fig., S. Karger édit., Bale et New York, 1960, prix broché : 32 fr. suisses. 


Cette monographie, qui représente un Separatum de la Revue Psychiatria et Neurologia, 
donne le compte rendu du Symposium tenu 4 Bad Nauheim les 26 et 27 juin 1959, 41'Ins- 
titut William G. Kerckhoff. Les travaux ont été divisés en trois groupes, correspondant a 
trois ordres de données pharmacod ynamiques. 

La premiére partie est consacrée au Nitoman (hexahydro-benzoquinolizine) qui chez 
l’animal diminue la teneur du systéme nerveux central en 5-hydroxytryptamine et en 
noradrénaline & la dose moyenne de go a 150 mg /jour, de préférence & des malades a 
symptomatique paranoide-délirante, schizophrénique et surtout & des femmes souffrant 
de psychose hallucinatoire aigué. I] permet d’obtenir une sédation dans 50 p. 100 des cas 
environ ; il n’est pas rare que ce traitement soit en outre efficace dans des cas réfractaires 
a d’autres méthodes thérapeutiques. 

L’action n’est pas durable chez les catatoniques ou les agités moteurs. Comme effets 
secondaires, on observe ici et 1a, surtout chez les hommes, des troubles d’allure parkinso- 
nienne, et chez la femme des perturbations du cycle menstruel. I] n’y a pas de phase ini- 
tiale de turbulence, ni de phénoméne d’accumulation ; on peut associer ce traitement a 
l’électrochoc. Le Nitoman exerce de plus une action sédative dans les syndromes hyperci- 
nésiques (chorée, par ex.). On enregistre a 1’E.E.G. des effets non spécifiques dépendants 
du tracé de départ : ralentissement de l’alpha dans les dérivations fronto-précentrales, 
apparition d’un delta polymorphe ; en cas de réduction post-traumatique de l’amplitude, 
il peut y avoir réapparition de l’alpha dans les dérivations occipitales. Comparé a la réser- 
pine, le Nitoman se caractérise chez |’animal, par une action plus rapide et plus bréve ; en 
ce qui concerne le passage de la barriére hémato-encéphalique, ce médicament ressemble 
plus a la chlorpromazine qu’a la réserpine. 

La deuxiéme partie est consacrée aux inhibiteurs de la monoamine-oxydase, surtout le 
« Marsilid » (iproniazide, 1-isonicotinyl-2-isopropyl-hydrazine), qui exercent au point de 
vue clinique une certaine action stimulante sur l'activité générale. Deux modes d’applica- 
tion se sont révélées utilisables. D’une part un traitement initial et A doses massives ave¢ 
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du Marsilid dans les dépressions endogénes. Beaucoup estiment cette thérapie satisfaisante, 
d’autres au contraire pensent que l’on peut recourir 4 des moyens plus adéquats pour lutter 
contre le syndrome dépressif (p. ex. l’imipramine, qui n’est pas un inhibiteur de la mono- 
amine-oxydase). L’autre mode d’application du Marsilid est destiné aux malades atteints 
de dépression chronique avec inhibition marquée. Des doses relativement minimes 
peuvent procurer ici une amélioration et permettre ensuite de passer 4 un traitement a 
long terme. Une action bénéfique s’exerce plus particuliérement chez les déprimés avec 
inhibition qui, en outre, présentent des symptémes d’obsession, manifestent de l’hyper- 
génitalisme, ou encore souffrent d’hypertension aité1ielle. Certains auteurs estiment le 
Marsilid en outre utile dans la thérapie ambulatoire aprés séjour en clinique. Malgré des 
expériences concluantes, quelques auteurs mettent en garde contie le risque de lésions 
hépatiques et d’issue fatale. Comme au début de l’ére de la chlorpromazine, dont on se 
méfia tout d’abord a cause de ses effets secondaires, il faudra encore étudier la marge thé- 
rapeutique du Marsilid. 

La derniére partie traite des médicaments agissant sur le métabolisme des mono-amines 
dans le cerveau (alcaloide du Rauwolfia, dérivés de la benzoquinolizine, inhibiteurs de la 
mono-amine-oxydase) ; ils présentent un réel intérét non seulement clinique mais aussi 
théorique. C’est en effet 1a que l’on dispose de médicaments psychotropes provoquant 
dans le cerveau des modifications biochimiques relativement faciles 4 saisir. Ces prépara- 
tions permettent d’acquérir une connaissance plus approfondie de l’importance des mono- 
amines endogénes pour les fonctions cérébrales normales ou pathologiques. On peut en 
outre espérer faciliter le diagnostic psychiatrique par le recours 4 des médicaments psycho- 
tropes de mécanisme d’action connu. 

Il existe probablement un rapport de cause a effet entre les modifications du méta- 
bolisme des mono-amines et certains effets pharmacologiques (par exemple, l’augmenta- 
tion de l’action des précurseurs des mono-amines, l’antagonisme entre la réserpine et le 
« Nitoman », d’une part et les inihibiteurs de la mono-amine-oxydase, d’autre part). Quant 
aux autres actions pharmacologiques, elles restent encore inexplicables. I] n’est pas non 
plus prouvé, jusqu’a présent, que les fluctuations du métabolisme des mono-amines soient 
responsables de l’action clinique des préparations citées plus haut. Avant tout, il faut bien 
considérer que les inhibiteurs de la mono-amine-oxydase inhibent aussi d’autres ferments, 
telles la diaminoxydase, l’oxydase non spécifique des microsomes, tels peut-étre aussi les 
décarboxylases, les transaminases et les diastases du métabolisme des hydrates de car- 
bone. Selon les résultats obtenus aujourd’hui avec divers dérivés, un parallélisme satis- 
faisant semble exister entre l’efficacité clinique et l’inhibition de la mono-amine-oxydase 
im vivo ; ce qui n’est pas le cas pour d’autres ferments. Ce qui précéde et d’autres raisons 
parlent en faveur de l’hypothése selon laquelle les modifications du métabolisme des mono- 
amines sont d’une grande importance pour l’efficacité clinique. 

Seule une collaboration encore plus étroite entre les biochimistes, les pharmacologues et 
les cliniciens rendra possible une explication plus approfondie de la relation premiére entre 
le métabolisme des mono-amines cérébrales et l’action clinique. 

Un tel volume est d’un intérét de haute actualité et démontre bien comme il serait 
dangereux de laisser a la seule pratique et a l’empirisme le soin de conduire l’édification 
de la nouvelle pharmacothérapie neuropsychiatrique. 

P. MOLLARET. 


FLORKIN (M.). Aspects de l’origine de la vie. (Aspects of the origin of life), 1 vol., 
199, p.fig. et tableaux. Pergamon Press édit., Oxford, Londres, New-York, Paris, 1960. 


Ce volume édité par M. Florkin, Président de l'Union internationale de Biochimie, est 
constitué par vingt articles judicieusement choisis parmi ceux du symposium qui s’est 
tenu 4 Moscou sous le patronage de l’Académie des Sciences d’U.R.S.S. Dans ceux-ci sont 
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exposés la succession des idées, des faits, des expériences sur lesquels sont élaborés un cer- 
tain nombre de schémas possibles, conduisant 4 la molécule organique et de 1a a des struc- 
tures desquelles les premiéres cellules auraient pu ultérieurement dériver. 

M. Florkin, dans les pages d’introduction, souligne le fait qu’un tel Symposium corres. 
pond au début d’une époque dans laquelle l'étude de l’évolution chimique et méme de 
l’origine de la vie ne revét plus seulement la forme de spéculations basées sur l’induction 
et l’expérimentation, mais bien d’une science fondée sur une observation effective. 

H. M. 


STARKOV (P. M.). Le probléme de l’hypothermie aigué (The problem of acute 
hypothermia), 1 vol., 319 p., tableaux et fig., Pergamon Press, édit. Londres, Oxford, 
New York Paris, 1960, prix : 70 3. Traduit du russe, par R. E. Hammond. 


Sous la direction de P. M. Starkov, un groupe de chercheurs russes s’est consacré a 
l'étude expérimentale de l’hypothermie provoquée, dans un double but : 1° en clarifier le 
cété théorique ; 2° en préciser les applications pratiques. 

Faisant tout d’abord un historique du probléme, S... rappelle que dés 1863, A. P. Valter, 
Professeur de Physiologie & Kiev, estimait que les opérations les plus longues et les plus 
douloureuses pouvaient étre réalisées chez l’animal par abaissement brutal de la tempé- 
rature centrale. Suit un rappel des étapes parcourues et des réalisations obtenues dans les 
divers pays, dans ce domaine de la physiologie expérimentale, dans ses applications médi- 
cales et chirurgicales. 

Puis, sont exposés les travaux poursuivis dans le laboratoire de S..., travaux ayant pour 
objet l’étude du retentissement de l’hypothermie sur l’organisme. Ceux-ci ont été effectués 
en général sur le chien et le chat, plus rarement sur le lapin ; ils embrassent donc le sys- 
téme nerveux central, les échanges gazeux, la respiration, la circulation sanguine, etc..., 
chez l’animal adulte et chez le jeune, au cours du refroidissement poussé 4 des tempéra- 
tures de plus en plus basses ; ils fournissent d’autre part des résultats non moins impor- 
tants relatifs aux techniques de réchauffement et 4 l’intérét des diverses adjonctions médi- 
camenteuses. 

Chacun des vingt-huit mémoires constituant le présent volume est accompagné d’une 
bibliographie. L’éditeur s’excuse de ce que cette premiére traduction en anglais n’ait pu 
bénéficier, pour des questions d’ordre financier, d’une meilleure présentation. Celle-ci 
demeure néanmoins trés satisfaisante, les tableaux et graphiques y conservant toute 
leur valeur. 

H. M. 


JOSEPH (J. ). La posture humaine. Etudes électromyographiques (Man’s posture. 
Electromyographic studies), 1 vol., 88 p., 23 fig. Préface par H. Jackson Burrows, Ch. 
Thomas, édit., Springfield, Illinois, 1960, prix : $ 5.50. 


Les principes fondamentaux qui régissent la posture humaine ont fait l’objet de nom- 
breuses études, de la part des chercheurs de disciplines diverses ; les psychiatres mémes 
ne devaient pas y demeurer étrangers. 

Toutefois, il appartenait 4 un clinicien tel que J..., dont les contributions 4 l’anatomie 
et a la physiologie sont bien connues, de reprendre l'étude d’un tel probléme sur des bases 
nouvelles. L’emploi méthodique de l’électromyographie sur l’ensemble de la musculature 
susceptible de participer a4 la station verticale et A son maintien, devait apporter une série 
de résultats qui s’inscrivent a l’encontre des conceptions admises et obligent & reconsidérer 
entiérement le probléme du tonus musculaire. 
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Les réponses et constatations faites au niveau des divers segments du membre inférieur 
et de la musculature vertébrale postérieure, le réle tout particulier joué par les ligaments, 
sont successivement exposés, ainsi que les techniques mises en ceuvre. 

Pour chaque chapitre, les résultats obtenus par J. sont confrontés et discutés par rap- 
port & ceux obtenus par d’autres auteurs ; les sept pages de bibliographie permettant de 
mesurer la qualité de cette documentation. 

Un tel ouvrage d’un intérét anatomo-physiologique certain mérite d’étre également 
signalé au chirurgien orthopédiste comme a |’anthropologiste. 


H. M. 


Epilepsie. (Volume dédié 4 W. G. Lennox). (Epilepsia), 1960, 1, n° 4-5, pp. 327-608, fig., 
prix de ce numéro : $ 5.00 ou 35 S ou Dfl 18,50. . 


Le numéro 4-5 du Journal de la ligue internationale contre l’épilepsie est un hommage 
rendu au Dt William Gordon Lennox, dont chacun connait |’ceuvre et le réle dans ce do- 
maine de la pathologie. Stanley Cobb le rappelle bri¢vement en téte du volume constitué 
par une série de travaux originaux dédiés par de nombreux collégues des Etats-Unis et de 
l’étranger. En voici les titres : 

L’E.E.G. dans l’épilepsie. Historique. Par M. A. Brazier. — Propagation de la décharge 
épileptique révélée par l’électroencéphalographie activée, par R. B. Aird et B. Garoutte. 
— Thérapeutique chirurgicale chez les malades avec crises temporales et anomalies élec- 
troencéphalographiques bilatérales, par D. Bloom, H. Jasper et T. Rasmussen. — Corré- 
lation entre les constatations électroencéphalographiques et le taux des accidents des pi- 
lotes d’avions militaires & réaction, par M. Lennox-Buchthal, F. Buchthal et P. Rosen- 
falck. — Aspects de la pharmacologie de la Phénitoine et du Phénobarbital. Quant a leur 
dosage dans le traitement de l’épilepsie par F. Buchthal et O. Svensmark. — Attitude du 
public vis-a-vis de l’épilepsie au cours de la derniére décade, par W. F. Caveness. — Note 
sur la dimension du bulbe olfactif aviaire, par S. Cobb. — De l’épilepsie déclenchée par la 
lecture, par M. Critchley, W. Cobb et T. A. Sears. — Le syndrome H. H. E. (hémiconvul- 
sions, hémiplégie, épilepsie), par H. Gastaut, F. Poirier, H. Payan, G. Salamon, M. Toga 
et M. Vigouroux. — Bon pronostic de l’épilepsie de la région temporale moyenne, par 
E. L. Gibbs et F. A. Gibbs. — Crises convulsives et hypoparathyroidisme idiopathique. 
Etude clinico-électroencéphalographique, par G. H. Glaser et L. L. Levy. — Douleurs 
paroxystiques et troubles autonomes d'origine cérébrale. Syndrome spécifique électro- 
clinique, par P. Kellaway, J. W. Crawley et N. Kagawa. — Comportement paroxystique 
et ses corrélations électroencéphalographiques, par M. A. Kennard. -— Surveillance pro- 
longée de l|’action de l’acétazolamide dans le traitement de |’épilepsie par C. T. Lombroso 
et I. Forxythe. — Essais de médicaments nouveaux dans l’épilepsie par A. M. Lorentz 
de Haas et L. M. K. Stoel. — Classification des épilepsies, par R. L. Masland. Essai 
d’un nouveau dérivé de l’acide barbiturique comme antiépileptique, par K. A. Melin. — 
Mécanismes cortico-spinaux dans les crises expérimentales, par J. K. Merlis et G. A. 


Misrahy. — Lésions épileptogénes secondaires, par F. Morrell. — Potentiels corticaux 
lents. Leur origine et leur contribution a la décharge critique par J. L. O’Leary et S. 
Goldring. — Problémes dans l’évaluation clinique de l’emploi des anticonvulsivants, 


par R. S. Schwab, M. L. Scholl, J. A. Abbott et E. Garvey. — Traitement du petit mal 
épileptique par les nouveaux succinimides PM 680 et celontine. Etude clinique compara- 
tive, par E. Trolle et E. Kiorboe. — L’état de conscience dans les convulsions motrices 
focales, par A. E. Walker. — La pointe épileptique par A. A. Ward Jr. — Le volume se 
termine sur une page de considérations philosophiques de W. Penfield (The everlasting 
whisper). 

H, M. 
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Queen Square et l’Hépital National 1860-1960. (Queen Square and the National Hos- 
pital, 1860-1960), 1 vol., 112 p., 57 fig., E. Arnold, édit., Londres, 1960, prix : 30 /. 


Préfacé par Sir Ernest Gowers, ce volume est destiné &4 commémorer le centenaire du 
grand Hoépital londonien ; la premiére partie est consacrée a l’histoire méme des batiments ; 
la seconde contient les portraits et la biographie de ceux qui l’ont illustré. 

Ainsi a divers titres, il permet de suivre, depuis son origine jusqu’a nos jours, les étapes 
du développement d’un Hépital neurologique de réputation mondiale, né, comme la plu- 
part des Institutions charitables de Grande-Bretagne, de la générosité et de l’initiative 
privées. H. M. 


KEUTER (E. J. W. ). Prédisposition a l’encéphalite pestvaccinale. (Predisposition 
to postvaccinal encephalitis), 1 vol., 160 p., 42 tabl. Elsevier édit., Amsterdam, 
1960, Dfl 24,00 ou £ 2.6. Od. 


Dans ce volume l’auteur a traité des divers problémes posés par l’encéphalite post- 
vaccinale, en particulier pour tenter d’en pénétrer le mécanisme pathogénique. Jadis la 
mortalité extrémement élevée de la variole, en moyenne 30 p. 100 en temps d’épidémie 
avait justifié l’intérét apporté aux diverses tentatives de vaccination. Néanmoins |’en- 
thousiasme suscité un moment devait étre tempéré par la connaissance des complications 
possibles : accidents mineurs, relativement sans importance, mais avant tout encéphalo- 
myélite postvaccinale dont l’auteur apporte une étude trés documentée de ses divers 
aspects cliniques et histo-pathologiques. 

La seconde partie, plus originale, développe une série d’hypothéses, d’aprés lesquelles 
les facteurs constitutionnels jouent un réle certain dans la pathogénie de |’affection. 

Ces vues s’appuient sur les enquétes menées dans cent sept familles totalisant cent neuf 
cas d’encéphalite postvaccinale. Par rapport & un groupe de contréle d’importance sensi- 
blement égale, ces familles furent reconnues comme présentant une susceptibilité accrue a 
divers facteurs tels : stigmates dysraphiques, troubles psychiques, manifestations de la 
série épileptique, syndromes allergiques, etc... 

De telles constatations méritent donc d’étre prises en sérieuse considération lorsque se 
pose le probléme de la vaccination dans certaines familles. C’est pourquoi cette mono- 
graphie intéressera au méme titre, le clinicien, le pédiatre et le neurologue. Quinze pages de 
bibliographie et un index des matiéres la complétent. H. M. 


MICHEL-BECHET (Marc). Le réle de l’e@déme inflammatoire du névraxe 
dans l’évolution de la poliomyélite antérieure aigué ; ses conséquences. 
thérapeutiques , un vol., 74 p., Leconte édit., Marseille, Thése Médecine Marseille, 1960. 


Dans ce travail effectué sous la direction du Pt A. Raybaud, l’auteur a essayé de mettre 
en valeur le réle de l’cedéme inflammatoire du névraxe dans l’évolution de la poliomyélite 
antérieure aigué. 

Les deux processus anatomo-pathologiques de l’affection sont bien connus, d’une part 
le processus dégénératif détruisant le neurone moteur, d’autre part le processus inflamma- 
toire extraneuronal. 

L’importance relative de ces deux composantes lésionnelles et leur interrelation sont 
discutées. Il semble bien démontré que les différents groupes de virus poliomyélitiques 
sont la cause directe et des phénoménes destructifs et des phénoménes inflammatoires. 
L’cedéme n’est pas seulement réactionnel. 

Il est permis de penser que cette atteinte fluxionnaire 4 prédominance périvasculaire 
intervient comme facteur prédisposant et parfois aussi déterminant des troubles méta- 
boliques des cellules motrices, indépendamment de |’atteinte virale. 
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L’cedéme et les infiltrations sont, dans certains territoires, les lésions uniques et condi- 
tionnent a eux seuls la sidération fonctionnelle ou au contraire l’irrigation anarchique des 
neurones. 

Les observations, que l’auteur rapporte, éclairent ces notions anatomo-pathologiques 
et illustrent la part que prend l’cedéme inflammatoire dans les diverses atteintes topo- 
graphiques. 

Si les lésions médullaires semblent dominées par la nécrose des cellules motrices, la 
fluxion se reconnait par la diffusion des signes cliniques. 

Les formes bulbaires, mésencéphaliques, diencéphaliques et encéphaliques se singula- 
risent au contraire par l’explosion des phénoménes inflammatoires tant sur le plan 
anatomo-pathologique que sur le plan clinique. I] n’est pas question de nier ou méme de 
passer sous silence l’importance du facteur nécrotique qui conditionne toute la phase de 
récupération de l’affection. Mais l’auteur insiste sur le caractére précoce, diffus, massif et 
régressif du facteur cedémateux. 

Au point de vue synthétique, la poliomyé'ite antérieure aigué se présente comme une 
véritable encéphalopathie aigué. La phase virémique est marquée par une infmlamation 
atteignant tout le névraxe ; tout en restant menagante, cette fluxion s’exaspére dans les 
formes hautes. 

Cette large interprétation de l’ceedéme inflammatoire a deux conséquences particuliére- 
ment intéressantes : 

— une conséquence physiopathologique : les lésions inflammatoires quoique graves et 
étendues ne laissent pas de séquelles et le cap difficile franchi, les fonctions réapparaissent ; 

— une conséquence thérapeutique : les médications anti-inflammatoires peuvent étre 
une arme efficace a la période aigué de l’affection. Le thérapeute n’est plus totalement dé- 
sarmé. 

Une bibliographie de 6 pages compléte cet intéressant travail sur l’agression virulente 
de la plus grande actualité. P. MOLLARET. 


LARSSON (Tage) et SJOGREN (Torsten). Tremblement essentiel. (Essential 
tremor), 1 vol.176 p., tableaux, 1 dépliant hors texte, E. Munks-Gaard, édit., Acta 
Psychiatrica et Neurologica Scandinavica, Suppl. 144, v. 36, 1960. Prix : 30 couronnes 
suédoises. 


Malgré le nombre important de travaux déja publiés sur le tremblement essentiel, l’étude 
clinique et génétique de L... et S... apparait particuliérement remarquable en raison des 
caractéres de sa documentation. Celle-ci repose sur deux cent dix cas. Comme dans les 
autres affections pour lesquelles la notion d’hérédité est susceptible de fournir des rensei- 
gnements d’une importance primordiale, les résultats acquis dans le domaine du tremble- 
ment essentiel sont basés sur la documentation fournie par les registres paroissiaux, vieux 
de plusieurs siécles, d’une agglomération essentiellement stable. 

Parmi les multiples observations faites (Age, sexe, formes cliniques, évolution, etc...), 
l'entité du tremblement en tant qu’affection monosymptomatique lentement progressive 
héréditaire du type dominant, se trouve ici nettement vérifiée. 

Deux pages de bibliographie. H. M. 


SPORTICHE (Elie). Nouvelles indications de la corticothérapie intrarachi- 
dienne en Neurologie. Hémorragies méningées et lipiodio-diagnostic des 
compressions médullaires. 1 vol., 37 p., Camilli et Fournié, édit. Thése Médecine, 
Toulouse, 1960. 


Au terme de cette étude, il apparait que les résultats que l’auteur a enregistrés au cours 
des traitements par !’hydrocortisone intra-rachidienne dans deux groupes d’affections 
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déterminés, méritent d’étre considérés, repris et expérimentés avant d’étre inclus dans une 
méthode d’application classique. 

Dans les hémorragies méningées sous-arachnoidiennes, l’hydrocortisone a exercé une 
influence spectaculaire sur la symptomatologie et l’évolution clinique de l’affection. Elle a 
exercé son action sur la confusion mentale, |’agitation motrice et psychique, atténué et fait 
disparaitre les différents signes d’irritation méningée et favorisé la reprise de vie de rela- 
tion du sujet, avec absence de séquelles qui puissent modifier son comportement. 

Les constantes physiques et biologiques du L.C.-R. sont restituées ad integrum. 

Dans le domaine du diagnostic lipiodolé des compressions médullaires, l’hydrocortisone 
adjointe 4 la substance de contraste bloque le phénoméne réactionnel irritatif de la mé- 
ninge par ce produit ou le supprime en modifiant l’atmosphére périfocale cedémateuse qui 
se produit autour de la compression médullaire, délimitant ainsi parfaitement l’aspect 
et la projection anatomique de la tumeur, avantage qui peut satisfaire et aider le neuro- 
chirurgien susceptible d’intervenir sur une lésion parfaitement localisée dans un milieu 
ambiant restitué. 

Courte bibliographie. P, MOLLARET. 


ROBEL (Paul). L’'hyperaldostéronisme primaire (syndrome de Conn), 1 vol., 201 
p., Editions A.G.E.M.P., Thése Médecine Paris, 1960. 


Thése intéressante élaborée sous la direction de F. Siguier et dont les conclusions sui- 
vantes montrent l’actualité du sujet, puisque cing ans aprés sa description, l’hyperaldosté- 
ronisme primaire excéde sensiblement les limites assignées par J. W. Conn. 

Une observation caractéristique d’hyperaldostéronisme primaire pur par adénome du 
cortex surrénal 4 conduit l’auteur a4 étudier de fagon approfondie les cas publiés entre 1955 
et 1959. La partie originale de ce travail est consacrée a l'étude des sécrétions hormonales 
et aux particularités du métabolisme du sodium et du potassium. La discrétion de la réten- 
tion du sodium, le parallélisme des bilans du sodium et du potassium sont incompatibles 
avec une hypersécrétion exclusive d’aldostérone. 

A la classification des hyperaldostéronismes primaires proposée par J. W. Conn, l’auteur 
propose une distinction supplémentaire selon qu’il existe ou non une hypersécrétion asso- 
ciée de corticostérone. Les adénomes cortico-surrénaux du syndrome de Conn sont généra- 
lement sensibles aux stimuli physiologiques de l’aldostérone. Cette dépendance les oppose 
aux autres tumeurs du cortex surrénal, qui en régle ne répondent pas aux épreuves dyna- 
miques. 

L’auteur montre la sécrétion élective de l’aldostérone sous l’effet de principes post- 
hypophysaire, fait qui n’avait pas encore été souligné chez l’homme. 

L’hyperaldostéronisme primaire pose des problémes nosologiques délicats vis-a-vis de 
certains hypercorticismes mixtes. L’auteur pense qu’il est nécessaire de rejeter du cadre de 
Vhyperaldostéronisme primaire les cedémes idiopathiques avec hyperaldostéronurie. 

Un tableau synthétique de la pathogénie de l’hyperaldostéronisme primaire est proposé. 
Toute une série d’arguments permettent de soutenir l’origine centrale de certains hyperal- 
dostéronismes primaires, ou du moins suggérent le réle d’une hyperstimulation prolongée 
du cortex surrénal. 

Le diagnostic de l’hyperaldostéronisme primaire peut-étre trés malaisé, sinon impos- 
sible. A l’occasion d’observations personnelles l’auteur montre les difficultés que soulévent 
certaines néphropathies chroniques et des affections simulant de trés prés le syndrome de 
Conn, mais de caractére régressif. La connaissance de telles affections incite & proposer un 
traitement médical de l’hyperaldostéronisme primaire 4 visée pathogénique. Ce traite- 
ment est a réserver aux formes non tumorales de la maladie. I] lui reste a faire ses preuves. 
Dans tous les autres cas le traitement chirurgical s’impose. I] entraine une guérison com- 
pléte de la maladie, réserve faite de lésions artérielles ou rénales irréversibles. 

Une trés importante bibliographie (204 réf.) compléte ce travail de réelle qualité. 

P,. MOLLARET. 
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Encyclopédie médico-chirurgicale. Neurologie. XXXII° Cahier. Paris, 1960. 


Ce trente-deuxiéme cahier spécialisé de Neurologie contient, outre quelques fiches addi- 
tives sur le coma dépassé, les adénomes hypophysaires, l’hématorachis, neuf articles : 


M. Bonduelle et J. P. Held, sous le titre : Réflexes sensitivo-moteurs, soulignent l’impor- 
tance d’une bonne connaissance des réflexes ostéo-tendineux et cutanés dans tout examen 
neurologique. Aprés un rappel de la physiologie nécessaire 4 leur compréhension, ils 
exposent les caractéres des réflexes musculaires et cutanés, a l’état normal et patholo- 
gique. Ils examinent ensuite les réflexes d’automatisme médullaire, les réflexes de posture, 
enfin les réflexes chez le nouveau-né et le nourrisson. 

Les complications neurologiques de l’alcoolisme dont on sait l’importance et la fréquence, 
sont examinées par A, Crémieux, J. Boudouresques et A. Tatossian. 

M. Bonduelle et P. Bouygues étudient les syndromes mésencéphaliques et bulbo-protubé- 
rantiels. Ils en rappellent l’anatomie, la sémiologie, puis les syndromes et consacrent a la 
substance réticulée, & ses perturbations pathologiques des pages d’un intérét majeur. 

F. Thiébaut et J. Gruner, sous le titre Tuberculose cérébrale montrent l’évolution récente 
de la clinique et du traitement des formes tumorales de cette affection ainsi que de ses 
formes encéphalitiques. 

Les différents aspects anatomo-cliniques des Leucodystrophies (maladie de Pelizaens- 
Merzbacher, leucodystrophies a cellules gloloides, etc...), proches de la sclérose cérébrale 
de Schillder mais distinctes par de nombreux points, sont mis en lumiére dans le fascicule 
par A. Buge et R. Escourolle. 

P. Mathieu présente une étude trés complete, clinique et thérapeutique des Syndromes 
neuro-anémiques dont les données sont profondément modifiés en raison méme des trai- 
tements actuels. 

Les multinévrites, opposables aux polynévrites par divers caractéres sont de connais- 
sance récente : A. Crémieux, J. Boudouresques et A. Tatossian en font une mise au point 
trés précise. 

Aprés une étude clinique et sémiologique approfondie de la Neurofibromatose de Recklin- 
ghausen, P. Kissel, J. B. Dureux et J. Schmitt présentent un chapitre d’histopathogénése, 
dans lequel sont exposées les conceptions les plus modernes touchant a cette affection. 

R. Billet, sous le titre Traitement chirurgical des tumeurs de la région rolandique présente 
une étude de ces néoformations qui, s’appuyant sur le sillon rolandique, ont en commun 
une série de particularités ; ils soulignent plus spécialement les risques que comporte leur 
traitement chirurgical. 

Enfin, R. Messimy et B. Hillemand étudient L’exploration fonctionnelle du systéme ner- 
veux végétatif en envisageant successivement : 1° son exploration globale par les épreuves 
pharmacologiques, physico-chimiques et physiologiques ; 2° son exploration analytique 
par les fonctions vaso-motrices, lisso-motrices et sécrétoires. D’ow l’intérét de telles 
épreuves en pratique clinique. H. M. 


EY (Henri). Entretiens psychiatriques, 1 vol., 255 pages, collection nouvelle 
Recherche, Presses Universitaires de France édit., 1960, prix : 14 NF 40. 


Nous signalons aux lecteurs, la parution de ce cinquiéme volume publié sous la direction 
de Henri Ey, lequel réunit les travaux du concours de 1956, et dont les titres sont les sui- 
vants : 

Sémantique et altération du langage par G. Rosolato. Le délire de relation des sensitifs 
de Kretschmer, par Me I. Barande. — La notion d’asthénie psychique, par J. Bégoin. — Le 
schizophréne et son interlocuteur, par G. Benoit. — Sur la signification biologique et so- 
ciale du vol chez les mineurs délinquants, par B. Honoré. — Lae maniérisme du langage, 
par H. Maurel. — Le transfert, par J. Schotte. 

H. M. 
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BOWSHER (David). Dynamique du liquide céphalo-rachidien a l’état normal 
et pathologique. (Cerebrospinal Fluid Dynamics in Health and Disease), 1 vol., 80 
pages, 22 fig., Ch. Thomas édit., Springfield, Illinois, prix $ 4.75. 


Monographie préfacée par I. Newton Kugelmass dans leaquelle sont proposées diverses 
hypothéses relatives aux facteurs qui régissent la production et l’absorption du liquide 
C. R. L’auteur y tente une explication rationnelle de la physiopathologie de l’hydrocé- 
phalie et des conséquences qui découlent d’une altération de la constitution chimique de ce 
liquide. 

Comparativement aux acquisitions réalisées dans d’autres domaines, les progrés tou- 
chant au liquide céphalo-rachidien, sont demeurés beaucoup plus lents ; de nombreux 
points méme, théoriquement acquis, imposent d’étre totalement reconsidérés. La physio- 
logie liquidienne doit étre reprenée, non comme un domaine particulier, mais a partir de la 
physiologie générale de tout l’organisme. L’emploi des isotopes radioactifs apparait ici 
prometteur, mais c’est seulement lorsque sera bien connu le mécanisme de production et 
d’absorption du liquide céphalo-rachidien au cours de |’état normal et dans les états pa- 
thologiques, en particulier le réle possible du systéme réticulo-endothélial, que des traite- 
ments rationnels efficaces pourront étre instaurés. A l’heure présente la thérapeutique ne 
peut que demeurer empirique et symptomatique. 

Dix pages de références. H. M 


Le Gérant : Georges MASSON. 
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